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RESUMEN

Objetivo: Generar recomendaciones respecto al tamizaje, el diagndstico, el tratamiento y el seguimiento de la
enfermedad pulmonar intersticial asociada a la esclerosis sistémica (EPI-ES) y a la artritis reumatoide (EPI-AR),
basadas en la evidencia y aplicables a la préactica médica actual colombiana.

Métodos: Un equipo multidisciplinario de reumatélogos, neumdlogos y radiélogos expertos en enfermedades
pulmonares intersticiales fue convocado por ASONEUMOCITO y Asoreuma para desarrollar gufas de préctica
clinica del pais para la EPI-ES y EPI-AR. Con base en procesos estandarizados de revision y evaluacién de la
evidencia, y siguiendo la metodologia GRADE, se formularon recomendaciones considerando beneficios, riesgos,
valores y perspectivas de pacientes, equidad y uso de recursos.

Resultados: Se formularon 55 recomendaciones para EPI-ES y EPI-AR. Los enunciados abordan el tamizaje
y el diagndstico mediante la evaluacién clinica, las pruebas de funcién pulmonar y la tomografia computa-
rizada de térax. El tratamiento de primera linea incluye inmunosupresores en el caso de la EPI-ES, y farmacos
antirreumaticos modificadores de la enfermedad convencionales en la EPI-AR. Estos pueden ser seguidos por
biolégicos, inhibidores de JAK o antifibréticos, segtin las caracteristicas del paciente y la exposicién previa a otros
tratamientos. Otras intervenciones, como el trasplante pulmonar o de médula ésea, oxigenoterapia, rehabilitacién
pulmonar y cuidados paliativos, se contemplan con indicaciones especificas. La periodicidad del seguimiento es
fundamental para detectar la progresién de la enfermedad y tomar decisiones terapéuticas oportunas.
Conclusiones: Estas guias, las primeras de cardcter nacional para el abordaje de la EPI-AR y la EPI-ES, ofrecen
recomendaciones basadas en la mejor evidencia disponible, adaptadas al contexto sanitario y de recursos del pais,
con el objetivo de promover una atencion integral y de alta calidad para los pacientes con estas enfermedades.

ABSTRACT

Objective: To develop evidence-based recommendations for the screening, diagnosis, treatment, and follow-up of
interstitial lung disease associated with systemic sclerosis (SSc-ILD) and rheumatoid arthritis (RA-ILD), applicable
to current medical practice in Colombia.

Methods: A multidisciplinary team of rheumatologists, pulmonologists, and radiologists with expertise in inter-
stitial lung diseases was convened by ASONEUMOCITO and Asoreuma to develop national clinical practice
guidelines for SSc-ILD and RA-ILD. Using standardized processes for evidence review and appraisal, and fol-
lowing the GRADE methodology, recommendations were formulated based on the balance of benefits and risks,
patient values and preferences, equity, and resource use.

Results: A total of 55 recommendations were developed for SSc-ILD and RA-ILD. These recommendations cover
screening and diagnosis via clinical evaluation, pulmonary function tests, and high-resolution computed tomog-
raphy (HRCT) of the chest. The first-line treatment for SSc-ILD includes immunosuppressive agents, while the
first-line treatment for RA-ILD includes conventional synthetic disease-modifying antirheumatic drugs (csD-
MARD:s). Depending on patient characteristics and prior treatment exposure, these may be followed by biological
agents, JAK inhibitors, or antifibrotic therapies. Other interventions, such as lung or bone marrow transplanta-
tion, oxygen therapy, pulmonary rehabilitation, and palliative care, are considered in specific clinical scenarios.
Regular follow-up is essential to detect disease progression and guide timely therapeutic decisions.

Conclusions: These guidelines—Colombia’s first national recommendations for the management of SSc-ILD and
RA-ILD—provide evidence-based guidance tailored to the country’s healthcare context and available resources,
aiming to promote comprehensive and high-quality care for patients affected by these conditions.

Introduccion

del térax se evidencian alteraciones intersticiales en hasta el 80% de
los pacientes [4,5]. En la artritis reumatoide, aunque los cambios pul-

Las enfermedades pulmonares intersticiales (EPI) asociadas a enfer-
medades autoinmunes sistémicas constituyen un grupo heterogéneo
de patologias caracterizadas por inflamacién crénica y remodelacion
fibrética del parénquima pulmonar, con consecuencias clinicas rele-
vantes en términos de calidad de vida, funcionalidad respiratoria y
supervivencia [1,2]. Dentro de este grupo, la EPI asociada a esclero-
sis sistémica (EPI-ES) y a artritis reumatoide (EPI-AR) destacan por su
frecuencia, impacto, pronéstico y complejidad diagndstica y terapéu-
tica [3]. La EPI es actualmente la principal causa de mortalidad en la
esclerosis sistémica, con una incidencia clinicamente significativa del
35%, aunque en la tomografia computarizada de alta resolucién (TCAR)

monares pueden observarse hasta en el 60% de los pacientes, solo entre
el 10 al 15% desarrollan EPI clinicamente relevante, que representa
cerca del 7% de la mortalidad global asociada a esta enfermedad [6-9].

El reconocimiento temprano y el tratamiento oportuno de estas
formas de EPI pueden mejorar los desenlaces clinicos y prevenir la
progresién hacia fibrosis pulmonar irreversible [10,11]. No obstante,
en Colombia existen barreras estructurales que dificultan la imple-
mentacion de estrategias eficaces de deteccién y tratamiento. Entre ellas
destacan la falta de entrenamiento del personal en atencién primaria,
la fragmentacién en la prestacion de servicios, la ausencia de rutas
clinicas estandarizadas y las inequidades en el acceso a pruebas diag-
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nésticas y terapias especializadas [12]. Esta situacién genera una brecha
critica entre la evidencia disponible y la practica clinica nacional, lo cual
motiva el desarrollo de recomendaciones contextualizadas que faciliten
la toma de decisiones clinicas informadas.

En respuesta a esta necesidad, la presente guia de practica clinica
ha sido desarrollada por la Asociacién Colombiana de Reumatologia
y la Asociacién Colombiana de Neumologia y Cirugia de Térax, con
el propédsito de optimizar el abordaje diagndstico, terapéutico y de
seguimiento de pacientes adultos con EPI-ES y EPI-AR en Colombia.
La guia tiene como objetivos principales: 1) estandarizar el tamizaje,
el diagnéstico y el tratamiento de estas formas de EPI; 2) reducir la
variabilidad en la practica clinica nacional; y 3) mejorar los desenlaces
clinicos mediante una atencién integral, oportuna y basada en la evi-
dencia.

Esta guia esté dirigida a los profesionales de la salud involucrados
en el manejo de pacientes con sospecha o diagnéstico de EPI-ES o EPI-
AR en Colombia. Esto incluye, pero no se limita, a médicos generales,
reumatélogos, neumoélogos, internistas, médicos familiares, fisiatras,
especialistas en rehabilitacion, cirujanos de térax, patélogos, radiélogos,
profesionales de cuidados paliativos, psicélogos y demas integrantes
del equipo de atencién multidisciplinaria, asi como a tomadores de
decisiones en el sistema de salud. Su propédsito es servir como una
herramienta practica para apoyar la toma de decisiones clinicas y admin-
istrativas en todos los niveles de atencién, promoviendo una atencién
equitativa, oportuna y basada en la mejor evidencia disponible.

Métodos

Esta guia de préctica clinica fue desarrollada siguiendo los estan-
dares del Guidelines International Network (GIN) y utilizando la
metodologia GRADE [13,14]. El proceso se estructuré para asegurar
transparencia, rigurosidad y aplicabilidad en el contexto colombiano.
Incluyé la seleccién de un grupo desarrollador multidisciplinario, la for-
mulacién estructurada de preguntas clinicas, la ejecucién de revisiones
sistematicas, la sintesis y el andlisis de la evidencia, y la deliberacién de
recomendaciones a través de un marco explicito de toma de decisiones.

Grupo desarrollador de la guia

El grupo desarrollador de la gufa estuvo conformado por especialis-
tas en reumatologia, neumologia y radiologia, expertos en enfermedades
pulmonares intersticiales. La coordinacién metodolégica conté con un
grupo consultor independiente experto en desarrollo de guias (Epi-
Think Health Consulting). Tres representantes de pacientes participaron
en una sesioén virtual estructurada, durante la cual se recabaron sus
opiniones y perspectivas mediante preguntas orientadoras, con el fin
de incorporar su perspectiva al desarrollo de la guia. Todos los par-
ticipantes declararon potenciales conflictos de interés siguiendo los
lineamientos del Instituto de Evaluacién Tecnolégica en Salud (IETS)
[15]. Ninguno present6 conflictos que comprometieran su independen-
cia en las recomendaciones. Los detalles completos estdn disponibles en
el material suplementario 1.

Alcance y formulacion de preguntas clinicas

El alcance se definié mediante consenso, priorizando el tamizaje, el
diagnéstico, el tratamiento farmacoldgico y el seguimiento de pacientes
adultos con EPI-ES y EPI-AR. Las preguntas clinicas siguieron el formato
poblacién, intervencién, comparador y desenlace (PICO) [16].

Biisqueda y evaluacion de la evidencia

Se hicieron revisiones sistematicas segiin el manual Cochrane [17],
ejecutando bisquedas en MEDLINE, Embase y Cochrane Library hasta
diciembre de 2024. Dos revisores independientes evaluaron los estudios,
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resolviendo discrepancias por consenso. El proceso sigui6 los lineamien-
tos Preferred Reporting Items for Systematic Reviews and Meta-Analyses
(PRISMA). La calidad metodoldgica se evalué mediante herramientas
validadas: AGREE II para guias clinicas [18], AMSTAR para revisiones
sisteméticas [19], la herramienta Cochrane para ensayos clinicos [20]
y los instrumentos JBI para otros disefios [21]. Se priorizaron estudios
recientes y de alta calidad metodolégica. El detalle de la seleccién y la
evaluacién de la evidencia se presenta en el material suplementario 2.
La certeza de la evidencia se clasificé segin GRADE como alta, mod-
erada, baja o muy baja con base en el riesgo de sesgo, la precisién, la
consistencia, la evidencia directa y los posibles sesgos de publicacién
[22].

Formulacién de recomendaciones

El panel discutié la evidencia en sesiones virtuales utilizando el
marco GRADE de evidencia a la decisién [23], considerando beneficios,
riesgos, certeza de la evidencia, valores de pacientes, aceptabilidad, via-
bilidad, impacto en equidad y recursos. El resultado de este proceso se
presenta en el material suplementario 3.

La fuerza y direccién de cada recomendacién se fundamenta en la
metodologia GRADE y refleja tanto la calidad de la evidencia como
el balance entre beneficios y riesgos. Las recomendaciones pueden ser
fuertes o condicionales, segtin la solidez de la evidencia y la magni-
tud del efecto esperado (tabla 1). En algunas situaciones excepcionales,
una recomendacion fuerte puede basarse en evidencia de baja calidad,
particularmente cuando la intervencién es segura, de bajo costo y su
omisién podria generar consecuencias graves, o cuando existe certeza
sobre el dafio de una intervencién con beneficio incierto.

Adicionalmente, se desarrollaron puntos de buena practica clinica
para aquellas situaciones en las que existe un evidente balance favor-
able sin necesidad de evidencia formal [24,25]. En situaciones donde
la evidencia fue limitada o inexistente, se recurrié al consenso de los
expertos. Solo se consideraron tecnologias disponibles en Colombia al
momento de elaborar la guia.

Validacion y actualizacion

La versién preliminar fue revisada por todo el grupo y posteri-
ormente sometida a validacién externa por expertos. La guia serd
actualizada en un periodo no mayor a 3 afios, o antes si surge evidencia
que modifique sustancialmente las recomendaciones.

Recomendaciones

A continuacién se presentan los principios generales para el abordaje
de la EPI asociada a esclerosis sistémica (EPI-ES) y a artritis reumatoide
(EPI-AR), asi como las recomendaciones especificas para el tamizaje,
el diagnoéstico, el tratamiento y el seguimiento de cada una de estas
condiciones.

Principios generales para el abordaje de la EPI-ES y EPI-AR (tabla
2).

Tamizaje y diagnéstico en EPI-ES (tabla 3).

Sintesis de la evidencia

La evidencia disponible respecto a las intervenciones empleadas en
el tamizaje y el diagndstico de la EPI-ES, proviene fundamentalmente de
estudios observacionales, consensos clinicos y guias de préctica clinica
internacionales.

Una evaluacion clinica estructurada en cada consulta, basada en la
anamnesis dirigida a sintomas respiratorios y un examen fisico detallado
permiten orientar la sospecha clinica. La identificacién de signos clinicos
sugestivos, como los crépitos finos tipo velcro a la auscultacién basal, ha
demostrado ser una sefial temprana asociada con afectacidén intersticial
[26].
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Tabla 1
Fuerza y direccién de las recomendaciones: implicaciones clinicas
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Clasificacion Definicién

Implicacién

Fuerte a favor

Fuerte en contra

Condicional a favor
incertidumbre
Condicional en contra
incertidumbre

Los beneficios superan claramente los riesgos
Los riesgos superan claramente los beneficios
Los beneficios probablemente superan los riesgos, pero existe

Los riesgos probablemente superan los beneficios, aunque con

La mayoria de los pacientes deberian recibir la
intervencion

La mayoria de los pacientes no deberian recibir la
intervencién

Decisién individualizada segtin contexto y preferencias

No usar rutinariamente; considerar solo en contextos
especificos

Tabla 2
Principios generales para el abordaje de la EPI-ES y de la EPI-AR

- Las decisiones clinicas deben centrarse en los valores, las preferencias y las circunstancias del paciente, promoviendo una comunicacién clara y compartida

en todas las etapas del proceso diagnéstico y terapéutico.

- El abordaje de la EPI debe incluir la promocién de la educacién del paciente y del autocuidado informado, fomentando la comprension de la enfermedad, la
adherencia al tratamiento y la deteccién temprana de signos de progresién o complicaciones.
- El abordaje de la EPI-ES o EPI-AR requiere la participacién de equipos multidisciplinarios, con una coordinacién efectiva entre reumatologia, neumologia y

otras especialidades involucradas.

- El tratamiento de la EPI-ES o EPI-AR debe individualizarse. Las recomendaciones terapéuticas deben considerarse orientadoras, formuladas para apoyar un
proceso de decisién compartida, en el marco de los recursos disponibles en el contexto nacional.

- El manejo de la EPI debe basarse en una evaluacién continua del riesgo-beneficio, evitando exposiciones innecesarias a intervenciones sin utilidad clinica
comprobada, priorizando la seguridad del paciente y asegurando que el uso y la monitorizacién de las terapias se realice conforme a los estandares nacionales

e internacionales disponibles.

EPIL: enfermedad pulmonar intersticial; EPI-AR: enfermedad pulmonar intersticial asociada a la artritis reumatoide; EPI-ES: enfermedad pulmonar intersticial asociada

a la esclerosis sistémica.

En cuanto al uso de la radiografia de térax, la evidencia disponible
indica una sensibilidad limitada (48-80%) y especificidad moderada
(73,6-91%) frente a la TCAR del térax para la identificacién de la EPI
[27-29]. El uso de la TCAR del térax como referencia para la deteccién
y el diagndstico de la EPI esté respaldado ampliamente por la eviden-
cia. Esta prueba permite identificar patrones de fibrosis, extensiéon y
progresion, con alta sensibilidad y especificidad.

Las pruebas de funcién pulmonar —especialmente la espirometria y
la medicién de la capacidad de difusién del monédxido de carbono— han
demostrado utilidad tanto en el tamizaje como en el diagnéstico de la
EPI-ES [28,30-33]. Una capacidad de difusién pulmonar del monéxido
de carbono menor de 80% del valor predicho tiene mayor sensibilidad
que la radiografia de térax (83,6 vs. 64,2%), aunque menor especifi-
cidad (45,8 vs. 73,6%) para la deteccién de EPI [28]. Por otra parte,
una capacidad vital forzada menor de 80% del valor predicho tiene
una sensibilidad de 63% y un valor predictivo negativo del 61% para
detectar EPI confirmada por TCAR [33]. La combinacién de ambas prue-
bas mejora la sensibilidad al 85% y el valor predictivo negativo al 70%
[28,33]. En contraste, la caminata de 6 min no es una prueba Ttil para el
tamizaje ni para el diagnéstico de la EPI-ES, debido a mdiltiples factores
concurrentes que pueden afectar su validez, como la fibrosis cutanea,
el compromiso musculoesquelético, el dafo vascular o la cardiopatia,
ademas de su alta variabilidad en las condiciones de realizacién [34].

Con respecto a los procedimientos invasivos, como la broncoscopia
con lavado broncoalveolar y la biopsia pulmonar transbronquial o
quirdrgica, la evidencia no demuestra beneficios claros en el diagnés-
tico en pacientes con esclerosis sistémica y sospecha de EPI [35,36]. En
general, se reporta una alta heterogeneidad en los hallazgos y técnicas
utilizadas, lo que limita su aplicabilidad clinica [37].

También se evaluaron tecnologias emergentes como la ecografia pul-
monar que ha mostrado resultados prometedores en algunos estudios
(sensibilidad: 85,6-100%; especificidad: 44,0-95,3%) [38-41], pero atin
existen limitaciones importantes en cuanto a estandarizacién de proto-
colos, tipo de equipo utilizado, definicién de hallazgos y heterogeneidad
poblacional [42]. Asi mismo, biomarcadores como KL-6, SP-D e IL-8

han sido explorados para apoyar el diagndstico, no obstante, su utilidad
clinica no es concluyente y requieren validacién adicional [36].

De la evidencia a la decision

El panel reconoci6 que, si bien la certeza de la evidencia para muchas
de las intervenciones evaluadas es baja o muy baja, la deteccién precoz
de la EPI-ES es prioritaria por su alta morbimortalidad. Se recomendé
hacer una evaluacién clinica sistematica en cada consulta, incluyendo
anamnesis, auscultacién y oximetria, por su bajo costo, aceptabilidad y
utilidad en la orientacién diagnéstica. El panel considera que esta eval-
uacién clinica permite seleccionar oportunamente a los pacientes que
requieren estudios complementarios (como TCAR o pruebas de funcién
pulmonar) y contribuye al seguimiento longitudinal de la progresién
pulmonar. Como punto de buena practica clinica, el panel sugirié incluir
la medicién de la saturacién de oxigeno en cada consulta, aunque se
reconoce que la desaturacién en reposo puede ser un hallazgo tardio.

La TCAR del térax se consider6 la herramienta de referencia tanto
para el tamizaje (con periodicidad anual) como para el diagndstico,
mientras que las pruebas de funcién pulmonar (espirometria y capacidad
de difusién pulmonar del monéxido de carbono) se recomendaron como
apoyo, especialmente en escenarios con acceso limitado a imagenologia.

La radiografia de tdérax, la caminata de 6 min, el lavado broncoalve-
olar y la biopsia pulmonar no fueron recomendadas para tamizaje ni
diagnéstico, debido a su bajo rendimiento o perfil riesgo-beneficio desfa-
vorable. La indicacién del lavado broncoalveolar y la biopsia pulmonar
deben reservarse para casos con alta incertidumbre, en los que se con-
sidere pertinente evaluar un diagnéstico diferencial.

En cuanto a la ecografia pulmonar, el panel decidi6 no formular
ninguna recomendacién al respecto y hacer énfasis en la necesidad
de entrenamiento en ecografia pulmonar al personal involucrado en la
deteccion de EPI, pues en el futuro podria ser una herramienta til para
el tamizaje.

Tamizaje y diagndstico en EPI-AR (tabla 4).
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Tabla 3
Tamizaje y diagnéstico en la EPI-ES
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Recomendacién

Grado de recomendacién

Tamizaje

En laspersonas con esclerosis sistémica, se recomienda evaluar de forma sistematica la presencia de enfermedad pulmonar

Fuerte a favor

intersticial en cada consulta médica, mediante anamnesis dirigida a sintomas respiratorios y examen fisico detallado que
incluya la auscultacién pulmonar, con especial atencién en la deteccién de crépitos finos tipo velcro.

Certeza de la evidencia: baja

Realizar la medicién de saturacién de oxigeno en cada consulta si esta disponible.
En las personas con esclerosis sistémica, se sugiere la medicién de la capacidad vital forzada y la capacidad de difusién

pulmonar del monéxido de carbono para el tamizaje de la EPI.
Certeza de la evidencia: baja

En las personas con esclerosis sistémica, se recomienda realizar una tomografia computarizada de alta resolucién del

térax para el tamizaje inicial de la EPL
Certeza de la evidencia: alta

En las personas con esclerosis sistémica con tomografia computarizada de alta resolucién de térax inicial normal, se

recomienda continuar el tamizaje con esta imagen diagndstica anualmente.
Certeza de la evidencia: alta

En las personas con esclerosis sistémica, no se recomienda la radiografia de térax para el tamizaje de la EPIL.

Certeza de la evidencia: muy baja

En las personas con esclerosis sistémica, no se recomienda la caminata de 6 min para el tamizaje de la EPL

Certeza de la evidencia: baja

Diagnéstico

En las personas con esclerosis sistémica y sospecha clinica de EPI?, se sugiere la medicién de la capacidad vital forzada y la

Punto de buena practica
Condicional a favor

Fuerte a favor

Fuerte a favor

Fuerte en contra

Fuerte en contra

Condicional a favor

capacidad de difusién pulmonar del monéxido de carbono como parte de la evaluacién diagndstica de esta condicién.

Certeza de la evidencia: baja

En las personas con esclerosis sistémica y sospecha clinica de EPI%, se recomienda realizar una tomografia computarizada

de alta resolucién del térax para confirmar el diagndstico.
Certeza de la evidencia: alta

En las personas con esclerosis sistémica y sospecha clinica de EPI%, no se recomienda la caminata de 6 min para el

diagndstico de esta condicion.
Certeza de la evidencia: baja

En las personas con esclerosis sistémica y sospecha clinica de EPI“, no se recomienda la realizacién de broncoscopia con

lavado broncoalveolar para el diagndstico de esta condicion.
Certeza de la evidencia: baja

En las personas con esclerosis sistémica y sospecha clinica de EPI“, no se recomienda la realizacién de biopsia pulmonar

para el diagnéstico de esta condicién.
Certeza de la evidencia: baja

Fuerte a favor

Fuerte en contra

Fuerte en contra

Fuerte en contra

EPIL: enfermedad pulmonar intersticial; EPI-ES: enfermedad pulmonar intersticial asociada a la esclerosis sistémica.
@ Paciente con disnea, tos, hallazgos al examen fisico sugerentes de EPI (p. €j., hipocratismo, desaturacién, crépitos finos tipo velcro).

Sintesis de la evidencia

La evidencia con respecto a los métodos para el tamizaje y el diag-
nostico de la EPI en las personas con artritis reumatoide proviene
principalmente de estudios observacionales, revisiones sistematicas y
consenso de expertos. Estos han evaluado el rendimiento diagnéstico, la
aplicabilidad clinica y las limitaciones de diversas pruebas utilizadas en
esta poblacién.

En cuanto a la evaluacidn clinica, la auscultacién dirigida a crépitos
finos tipo velcro, especialmente en las bases pulmonares, se reconoce
como una herramienta accesible para detectar signos tempranos de EPIL.
El uso de estetoscopios electrénicos ha demostrado buena sensibilidad
(93%) y especificidad (hasta 88%), aunque con menor precision cuando
la realiza un reumatdlogo sin entrenamiento especifico [26,43,44].

Las pruebas de funcién pulmonar, especialmente la espirometria y
la capacidad de difusién pulmonar del monéxido de carbono, son ttiles
tanto para el tamizaje como para el diagndstico. Estudios reportan que
el 95% de las personas con més de 5 afos de evolucién de artritis reuma-
toide presentan alteraciones funcionales, con predominio de un patrén
restrictivo [45]. Se han propuesto como puntos de corte de la capaci-
dad de difusién pulmonar del monéxido de carbono un valor menor
de 52% del valor predicho, y de la capacidad vital forzada un valor
menor de 70% del valor predicho, los cuales, a pesar de su sensibilidad
variable, son ttiles como primera aproximacién diagnéstica [45]. En
esta linea, se sugiere la medicion de la capacidad vital forzada y de la

capacidad de difusiéon pulmonar del monéxido de carbono como estrate-
gia de tamizaje en las personas con artritis reumatoide que presentan 2
o mas factores de riesgo para EPI. En la actualidad, se han descrito algu-
nas escalas o indices de riesgo que podrian ayudar a identificar a estos
pacientes, entre ellas las propuestas por Narvaez et al. [46], Juge et al.
[47] y Koduri et al. [48]. Sin embargo, ninguna ha sido validada en
el contexto local, por lo que no se emiten recomendaciones especificas
sobre su uso.

En cuanto a la caminata de 6min, esta no es una herramienta
adecuada para el tamizaje y el diagnéstico de la EPI, ya que estd influ-
enciada por miltiples factores extrapulmonares (articulares, cardiacos,
vasculares) y carece de estandarizacién o valores de referencia especifi-
cos en EPI-AR [34].

Con respecto al uso de imagenes, la TCAR de térax sigue siendo el
estdndar para confirmar el diagnéstico y evaluar el patrén radiolégico
de EPI. Su alta sensibilidad permite detectar alteraciones incluso en fases
subclinicas, siendo particularmente relevante en pacientes con sintomas
o con factores de alto riesgo [49]. La radiografia de térax no se consid-
era ttil para tamizaje debido a su baja sensibilidad [27]. La ecografia
pulmonar ha mostrado una sensibilidad elevada (hasta 99% en algunos
estudios), pero la ausencia de protocolos estandarizados, la definicion de
hallazgos y la variabilidad técnica limitan su uso clinico actual [50-52].

Pruebas invasivas como la fibrobroncoscopia con lavado broncoalve-
olar y la biopsia pulmonar (transbronquial o quirtirgica) han mostrado
resultados heterogéneos respecto a su utilidad diagnéstica [53-55].
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Tabla 4
Tamizaje y diagnéstico en la EPI-AR

Revista Colombiana de Reumatologia xxx (xxxx) 504841

Recomendacién

Grado de recomendacién

Tamizaje

En las personas con artritis reumatoide, se recomienda evaluar de forma sistematica la presencia de EPI en

Fuerte a favor

cada consulta médica, mediante anamnesis dirigida a sintomas respiratorios y examen fisico detallado que
incluya la auscultacién pulmonar, con especial atencién en la deteccién de crépitos finos tipo velcro.

Certeza de la evidencia: muy baja

Realizar la medicién de saturacién de oxigeno en cada consulta si estd disponible.
En las personas con artritis reumatoide con 2 o més factores de riesgo para EPI’, se sugiere la medicién de la

Punto de buena préctica
Condicional a favor

capacidad vital forzada y la capacidad de difusién pulmonar del monéxido de carbono para el tamizaje de la

EPL
Certeza de la evidencia: baja

En las personas con artritis reumatoide con 2 o més factores de riesgo para EPI’, se recomienda realizar una

Fuerte a favor

tomografia computarizada de alta resolucién del térax para el tamizaje inicial de la EPI.

Certeza de la evidencia: alta

En las personas con artritis reumatoide con 2 o més factores de riesgo para EPI” con tomografia computarizada

Condicional a favor

de alta resolucién de térax inicial normal, se sugiere repetir el tamizaje con tomografia computarizada de alta

resolucién segun criterio clinico.
Certeza de la evidencia: muy baja

En las personas con artritis reumatoide, no se recomienda la radiografia de térax para el tamizaje de la EPL

Certeza de la evidencia: muy baja

En las personas con artritis reumatoide, no se recomienda la caminata de 6 min para el tamizaje de la artritis

reumatoide.
Certeza de la evidencia: baja

Diagnéstico

En las personas con artritis reumatoide y sospecha clinica de EPI®, se sugiere la medicién de la capacidad vital

Fuerte en contra

Fuerte en contra

Condicional a favor

forzada y la capacidad de difusién pulmonar del monéxido de carbono como parte de la evaluacién

diagnostica de esta condicion.
Certeza de la evidencia: baja

En las personas con artritis reumatoide y sospecha clinica de EPI’, se recomienda realizar tomografia

computarizada de alta resolucién del térax para confirmar el diagndstico.
Certeza de la evidencia: alta

En las personas con artritis reumatoide y sospecha clinica de EPI?, no se recomienda la caminata de 6 min para

el diagnéstico de esta condici6n.
Certeza de la evidencia: baja

En las personas con artritis reumatoide y sospecha clinica de EPI?, no se recomienda la realizacién de
broncoscopia con lavado broncoalveolar para el diagnéstico de esta condicién.

Certeza de la evidencia: baja

En las personas con artritis reumatoide y sospecha clinica de EPI?, no se recomienda la realizacién de biopsia

pulmonar para el diagnéstico de esta condicién.
Certeza de la evidencia: baja

Fuerte a favor

Fuerte en contra

Fuerte en contra

Fuerte en contra

EPIL: enfermedad pulmonar intersticial; EPI-AR: enfermedad pulmonar intersticial asociada a la artritis reumatoide.

2 Sexo masculino, edad mayor de 55 afios al inicio de la artritis reumatoide, tabaquismo actual o previo, presencia de anticuerpos antipéptidos ciclicos citrulinados,
seropositividad del factor reumatoide, actividad inflamatoria persistente, entre otros.

b Paciente con disnea, tos, hallazgos al examen fisico sugerentes de EPI (p. ej., hipocratismo, desaturacién, crépitos finos tipo velcro).

De la evidencia a la decision

El panel consideré que, aun cuando la certeza de la evidencia es
baja o muy baja para varias intervenciones, el beneficio de una eval-
uacién sistematica de la EPI en las personas con artritis reumatoide
supera los posibles riesgos o costos. La auscultacién dirigida, las pruebas
de funcién pulmonar (espirometria y capacidad de difusién pulmonar
del monéxido de carbono) y la tomografia computarizada de alta res-
olucién han demostrado ser herramientas fitiles, accesibles y con valor
diagnéstico razonable, especialmente en las personas con sintomas o
alto riesgo de progresién. La TCAR del térax, por su alta sensibilidad,
se mantiene como la prueba de referencia para confirmar el diagnés-
tico. Por otro lado, la radiografia de térax y la caminata de 6 min no
mostraron utilidad suficiente para el tamizaje o el diagndstico debido a
su baja sensibilidad y alta variabilidad. Del mismo modo, pruebas inva-
sivas como el lavado broncoalveolar o la biopsia pulmonar presentan
riesgos y beneficios inciertos, por lo que se recomiendan tinicamente en
la evaluacién de diagnésticos diferenciales. Estas recomendaciones pri-
orizan herramientas seguras, clinicamente relevantes y aplicables en el
contexto colombiano.

A continuacidn, se presenta la figura 1, que muestra el algoritmo
clinico propuesto para el tamizaje y el diagnéstico de la enfermedad
pulmonar intersticial asociada a artritis reumatoide (EPI-AR) y esclerosis
sistémica (EPI-ES).

Tratamiento farmacoldgico de la EPI-ES (tabla 5)

Sintesis de la evidencia

Con relacién a los criterios clinicos y funcionales que justifican el
inicio del tratamiento inmunosupresor, el panel de expertos decidié
adaptar los criterios de indicacién terapéutica propuestos en un con-
senso de expertos sobre el tratamiento de la EPI-ES, publicado en 2023
[57]. Estos criterios incluyen el deterioro en la capacidad vital forzada,
la extension de la EPI en la TCAR, la progresiéon documentada por ima-
genes o funcién pulmonar y la presencia de sintomas respiratorios.

Las recomendaciones sobre el tratamiento de la EPI-ES se formu-
laron a partir de la evidencia disponible en revisiones sistemaéticas,
metaanalisis y ensayos clinicos aleatorizados. La evidencia sugiere que
el micofenolato mofetilo y la ciclofosfamida pueden estabilizar o mejo-
rar la funcién pulmonar (capacidad vital forzada y capacidad de difusién
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Algoritmo para el estudio y tamizaje de enfemedad pulmonar intersticial
asociada a esclerosis sistémica y artritis reumatoide

Examen fisico y anamnesis

¢ Paciente sintomatico?
Disnea , tos. crépitos pulmonares, hipocratismo,
desaturacion (uno de estos)

->

Seguimiento

Sl <« l % NO

Evaluar diagnosticos
diferenciales que expliquen

I Sl 4 $ NC ¥
'y
PFP +TACAR 1.ES X
¢éDiagnéstico de 2. AR de alto riesgo™
EPI?

los sintomas
Algoritmo de ‘ Sl < » NO -
tratamiento I
PFP +TACAR de PFP+TACAR para tamizaje
seguimiento SEPI?
Algoritmo de
> >
O, g = tratamiento

AR de alto riesgo : Dos o mas factores de riesgo
a. Fumador activo o previo b. Seropositivo ¢. Hombre
d. Enfermedad activa articular e. Inicio mayor a los 55 anos

PFP : Pruebas de Funcién pulmonar (Espirometria , Difusién de monéxido de carbono), TACAR : Tomografia de térax de alta resolucién
EPI: Enfermedad pulmonar intersticial, ES: Esclerosis sistémica, AR : artritis reumatoide

*La periodicidad del tamizaje debe definirse segun el juicio clinico,considerando factores de riesgo individuales y la evolucién de la enfermedad

Figura 1. Algoritmo clinico para el tamizaje y el diagnéstico de la EPI-AR y de la EPI-ES.

pulmonar del monéxido de carbono), asi como reducir la disnea [58,59].
La azatioprina puede tener un papel en la estabilizacién de la funcién
pulmonar y la mejora de los sintomas [60-62], por lo que puede ser una
alternativa aceptable para la terapia de mantenimiento, especialmente
en los pacientes intolerantes a micofenolato mofetilo. Por el contrario, el
uso de metotrexato, leflunomida o inhibidores de calcineurina no cuenta
con evidencia suficiente para respaldar su efectividad, y se ha reportado
un mayor riesgo de efectos adversos [63,64]. Con respecto al uso de los
glucocorticoides en EPI, se ha reportado un mayor riesgo de deterioro
clinico, particularmente en los pacientes con capacidad vital forzada
reducida [62].

En cuanto a los agentes bioldgicos, la evidencia sobre tocilizumab y
rituximab sugiere un posible beneficio clinico en la estabilizacién de la
funcién pulmonar, con un perfil de seguridad comparable al placebo,
aunque con limitaciones metodoldgicas en los estudios [65-68]. En
contraste, no se evidencié beneficio clinico para las personas con EPI-ES
con el uso de inhibidores de TNF, abatacept o inhibidores de JAK [65].

La evidencia con respecto al uso de nintedanib en los pacientes con
progresion de la EPI, a pesar del tratamiento inmunosupresor, proviene
de 2 ensayos clinicos que demostraron una reduccién significativa en la
tasa de declive de la capacidad vital forzada y en desenlaces de progre-
sién funcional. Su uso se asocia con eventos adversos gastrointestinales.

La combinacién de nintedanib con micofenolato mofetilo mostré ben-
eficios adicionales en la funcién pulmonar, sin diferencias relevantes en
mortalidad o eventos adversos graves [69].

La evidencia sobre el uso de pirfenidona en EPI-ES es limitada. Un
ensayo clinico no encontré diferencias significativas entre este medica-
mento y el placebo en la estabilizacién de la capacidad vital forzada,
la capacidad de ejercicio, los sintomas ni los biomarcadores, y fue
considerado con poder estadistico insuficiente [70]. Dos estudios obser-
vacionales [71,72] sugieren posibles mejoras modestas en la funcién
pulmonar, sobre todo en los pacientes con patrén de neumonia inter-
sticial usual. Sin embargo, estos hallazgos provienen de cohortes con
enfermedad més avanzada y limitaciones metodolégicas.

De la evidencia a la decision

El panel consider6 que en los pacientes con EPI-ES el inicio del
tratamiento inmunosupresor estd justificado cuando existen hallazgos
clinicos, funcionales o radiolégicos que indican riesgo de progresion.

En cuanto al tratamiento, el micofenolato mofetilo y la ciclofos-
famida fueron las opciones preferidas como tratamiento de primera
linea. Si bien se reporta un mejor perfil de seguridad con micofeno-
lato mofetilo, el panel consideré dejar estos 2 medicamentos en primera
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Tabla 5
Tratamiento farmacolégico de la EPI-ES
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Recomendacién

Grado de recomendacién

Indicaciones de tratamiento
Se sugiere iniciar tratamiento para la EPI-ES en las personas con:

Condicional a favor

- Capacidad vital forzada menor del 80% del valor predicho y cualquier grado de EPI o sintomas.

- Compromiso pulmonar con una extension superior al 20% en la TCAR del térax.

- Compromiso pulmonar con una extensién superior al 10% en la TCAR del térax con pruebas de funcién pulmonar

anormales.

- Enfermedad cuténea difusa temprana y compromiso pulmonar con una extensién superior al 10% en la TCAR del térax.

- Diagndstico de fibrosis pulmonar progresiva“.
- Se puede considerar si se desarrolla desaturacién con el esfuerzo fisico.
Certeza de la evidencia: muy baja

Tratamiento farmacolégico

Primera linea

En las personas con EPI-ES, se sugiere el uso de micofenolato mofetilo o ciclofosfamida como opciones de tratamiento de

primera linea.
Certeza de la evidencia: muy baja

En las personas con EPI-ES, se sugiere el uso de tocilizumab o rituximab como alternativas de tratamiento de primera linea

en circunstancias especiales y a criterio médico.
Certeza de la evidencia: baja

Mantenimiento

En las personas con EPI-ES que han recibido tratamiento con ciclofosfamida, se sugiere el uso de micofenolato mofetilo

Condicional a favor

Condicional a favor

Condicional a favor

como terapia de mantenimiento. En caso de intolerancia, se sugiere considerar el uso de azatioprina.

Certeza de la evidencia: baja

Segunda linea

En las personas con EPI-ES que no presentan mejoria con ciclofosfamida o micofenolato mofetilo, se sugiere el uso de

rituximab como opcién de tratamiento de segunda linea.
Certeza de la evidencia: muy baja

En las personas con EPI-ES que presentan fibrosis pulmonar progresiva® a pesar del tratamiento inmunosupresor, se sugiere

el uso de nintedanib solo o en combinacién con terapia inmunosupresora.
Certeza de la evidencia: muy baja

Tratamientos no recomendados

En las personas con EPI-ES no se recomienda el uso de leflunomida, metotrexato ni inhibidores de calcineurina.

Certeza de la evidencia: muy baja
En las personas con EPI-ES no se recomienda el uso de glucocorticoides.
Certeza de la evidencia: baja

En las personas con EPI-ES no se recomienda el uso de inhibidores de TNF, abatacept, ni inhibidores de JAK.

Certeza de la evidencia: muy baja

Condicional a favor

Condicional a favor

Fuerte en contra

Fuerte en contra

Fuerte en contra

EPI: enfermedad pulmonar intersticial; EPI-ES: enfermedad pulmonar intersticial asociada a la esclerosis sistémica; TCAR: tomografia computarizada de alta resolu-

cién.

2 EPI con evidencia radiolégica de fibrosis que, durante el dltimo afio de seguimiento y en ausencia de una explicacién alternativa, cumple al menos 2 de los
siguientes 3 criterios: 1) empeoramiento de los sintomas respiratorios, 2) evidencia fisiolégica de progresion (cualquiera de los siguientes): disminucién absoluta en
la capacidad vital forzada mayor o igual al 5% o disminuci6n absoluta de la capacidad de difusién pulmonar del mondxido de carbono (corregida por Hb) mayor o
igual al 10%, o 3) evidencia radiolégica de progresién (aumento en la extension o gravedad de las bronquiectasias por traccién, aparicion de vidrio esmerilado con
bronquiectasias por traccién, nueva reticulacién fina, incremento en la extensién o espesor del engrosamiento reticular, aparicién o aumento del patrén en panal de

abejas, o mayor pérdida de volumen lobar).
Fuente: Modificado de Raghu et al. [56].

linea, debido a la experiencia de uso con ciclofosfamida y la preferencia
sobre la dosificacién en la administracién intravenosa. El rituximab y el
tocilizumab también se valoraron como alternativas de tratamiento, y se
encontr evidencia limitada pero favorable, por lo que se sugiri6 eval-
uar el uso de estos 2 medicamentos como alternativas de tratamiento
de primera linea en circunstancias especiales y bajo criterio médico.
Especificamente, el tocilizumab puede considerarse en los pacientes
con esclerosis sistémica temprana que presenten marcadores inflama-
torios elevados (proteina C reactiva). Por su parte, el rituximab resulta
una opcién pertinente cuando existan limitaciones en el acceso a otras
terapias o dificultades en la adherencia a tratamientos que requieran
una formulacién de administracién mas frecuente. En los pacientes con
EPI-ES que no presentan mejoria con ciclofosfamida o micofenolato
mofetilo, se recomienda considerar el uso de rituximab como opcién
de tratamiento de segunda linea, a pesar de la ausencia de evidencia.
Para mantenimiento se recomendd el micofenolato mofetilo, aunque
se reconocié que la azatioprina puede tener un papel en la estabilizacién

de la funcién pulmonar y la mejora de los sintomas en la esclerosis
sistémica, por lo que puede ser una alternativa aceptable en los pacientes
intolerantes a micofenolato mofetilo.

Finalmente, el nintedanib se recomendé en los pacientes con progre-
sién, dada su eficacia en reducir el deterioro funcional. En contraste, la
evidencia sobre pirfenidona fue insuficiente para apoyar su uso, debido
a la inconsistencia de los resultados y a la baja calidad metodolégica de
los estudios disponibles.

Tratamiento farmacoldgico de la EPI-AR (tabla 6).

Sintesis de la evidencia

El inicio del tratamiento farmacolégico en la EPI-AR debe contem-
plar la presencia de sintomas respiratorios no explicados por otras
causas, la presencia de patrén NIU en la tomografia de alta resolucion, la
presencia de patrén NINE con afectacién extensa, o progresién funcional
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Tabla 6
Tratamiento farmacolégico de la EPI-AR
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Recomendacién

Grado de recomendacién

Indicaciones de tratamiento
Se sugiere iniciar tratamiento para la EPI-AR en las personas con:

- Presencia de sintomas respiratorios, una vez descartadas otras posibles causas.

Condicional a favor

- Capacidad vital forzada menor del 80% del valor predicho y cualquier grado de EPI o sintomas.

- Diagnéstico de fibrosis pulmonar progresiva®.

- Identificacién de un patrén de neumonia intersticial usual (NIU) en la TCAR del térax, con independencia de su extensién.
- Presencia de un patrén de neumonia intersticial no especifica (NINE) con extensién del compromiso pulmonar mayor al

10% en la TCAR del térax.

- Casos especificos en los que la decisién sea tomada por una junta médica interdisciplinaria, o en su defecto, por el médico

tratante cuando esta no se encuentre disponible.
Certeza de la evidencia: muy baja

Tratamiento farmacolégico

En los pacientes con EPI-AR el control del componente articular constituye la base del tratamiento y debe ser la primera

Punto de buena practica

medida terapéutica, de acuerdo con los lineamientos de la Guia de Practica Clinica para la deteccién temprana, el
diagnéstico, el tratamiento y el seguimiento de pacientes con artritis reumatoide en Colombia”®.

En las personas con EPI-AR que estadn recibiendo metotrexato para el manejo del compromiso articular, se recomienda

continuar su administracién, de acuerdo con las guias clinicas vigentes.
Certeza de la evidencia: moderada

En las personas con EPI-AR que estan recibiendo leflunomida para el manejo del compromiso articular, se sugiere continuar

su administracién, de acuerdo con las guias clinicas vigentes.
Certeza de la evidencia: baja

En las personas con EPI-AR que requieren glucocorticoides se recomienda emplear la dosis mas baja posible durante el

menor tiempo necesario.
Certeza de la evidencia: moderada

En los pacientes con EPI-AR que requieren escalonamiento terapéutico hacia medicamentos biol6gicos para el manejo del

Fuerte a favor

Condicional a favor

Fuerte a favor

Condicional a favor

compromiso articular, se sugiere preferir el uso de abatacept o rituximab sobre otros medicamentos biolégicos.

Certeza de la evidencia: baja

En las pacientes con EPI-AR que tienen control de la actividad articular, se sugiere el uso de micofenolato mofetilo o

ciclofosfamida como opciones de tratamiento para la EPIL.
Certeza de la evidencia: baja

Progresién

En las personas con EPI-AR con progresion pulmonar y respuesta subdptima a terapias previas, se sugiere considerar

tocilizumab o inhibidores de JAK como opciones terapéuticas.
Certeza de la evidencia: muy baja

En las personas con EPI-AR que presentan fibrosis pulmonar progresiva® a pesar del tratamiento inmunosupresor, se sugiere

Condicional a favor

Condicional a favor

Condicional a favor

el uso de nintedanib, con independencia del estado de control del componente articular.

Certeza de la evidencia: baja

Tratamientos no recomendados

En los pacientes con EPI-AR no se recomienda el uso de inhibidores de TNF como opciones de tratamiento.

Certeza de la evidencia: muy baja

Fuerte en contra

EPI: enfermedad pulmonar intersticial; EPI-AR: enfermedad pulmonar intersticial asociada a la artritis reumatoide; TCAR: tomografia computarizada de alta resolu-

cién.

a EPI con evidencia radiolégica de fibrosis que, durante el dltimo afio de seguimiento y en ausencia de una explicacién alternativa, cumple al menos 2 de los
siguientes 3 criterios: 1) empeoramiento de los sintomas respiratorios, 2) evidencia fisiolégica de progresién (cualquiera de los siguientes): disminucién absoluta en
la capacidad vital forzada mayor o igual al 5% o disminucién absoluta de la capacidad de difusién pulmonar del monéxido de carbono (corregida por Hb) mayor o
igual al 10%, o 3) evidencia radiolégica de progresién (aumento en la extensién o gravedad de las bronquiectasias por traccién, aparicion de vidrio esmerilado con
bronquiectasias por traccién, nueva reticulacién fina, incremento en la extensién o espesor del engrosamiento reticular, aparicién o aumento del patrén en panal de

abejas, o mayor pérdida de volumen lobar).
Fuente: Modificado de Raghu et al. [56].

confirmada [10,56]. Estas condiciones se asocian con peor prondstico y
mayor riesgo de deterioro irreversible.

La estrategia inicial debe incluir el tratamiento integral del com-
ponente articular siguiendo las guias clinicas vigentes [73]. FARME
convencionales como metotrexato y leflunomida siguen siendo pilares
terapéuticos y su uso no debe suspenderse en ausencia de toxicidad
pulmonar comprobada, segtin lo respalda la evidencia disponible [74].

En los pacientes con afectacién pulmonar activa en quienes hay
control del componente articular, especialmente aquellos con patrén
NINE o evidencia de progresién, el micofenolato mofetilo y la
ciclofosfamida son opciones de tratamiento. Ambos farmacos han
demostrado beneficios comparables sobre la capacidad vital forzada
y la capacidad de difusion pulmonar del monéxido de carbono,

aunque el micofenolato mofetilo presenta un perfil de seguridad maés
favorable [75].

En caso de no control del componente articular con FARME,
respuesta subdptima o progresion de la EPI, se sugiere el uso de terapias
bioldgicas. Abatacept y rituximab son los agentes més utilizados, con
diferentes estudios que muestran estabilizacién o mejoria de la capaci-
dad vital forzada y la capacidad de difusién pulmonar del mondxido
de carbono, asi como reduccién de la dosis de glucocorticoides y de la
actividad de la artritis [76,77]. El tocilizumab y los inhibidores de JAK
también han mostrado efectos favorables, aunque con menor nivel de
evidencia [78,79]. El uso de inhibidores del TNF, por el contrario, se
asocia con riesgo de empeoramiento pulmonar y mayor mortalidad, por
lo que se desaconseja.
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En los pacientes con fibrosis pulmonar progresiva, a pesar del
tratamiento inmunosupresor, los antifibréticos pueden ofrecer un ben-
eficio adicional. La evidencia proviene del subgrupo de pacientes con
EPI-AR (n = 89) del ensayo INBUILD, en el cual el nintedanib mostré
una reduccion significativa en el deterioro de la capacidad vital forzada
en comparacién con el placebo, sin diferencias en mortalidad ni en la
incidencia general de eventos adversos graves, aunque con mayor fre-
cuencia de diarrea [80]. En contraste, aunque la pirfenidona también
redujo la disminucién de la capacidad vital forzada en un estudio fase
2 (n = 63), se observaron mas efectos adversos gastrointestinales, como
pérdida de apetito y nduseas, y la certeza de la evidencia fue menor
[81].

De la evidencia a la decisién

Debido a la heterogeneidad de la presentacién clinica, el panel enfa-
tiza que las decisiones en cuanto al tratamiento de la EPI-AR deben
individualizarse segiin el patrén tomografico predominante, el grado de
actividad articular, la respuesta a tratamientos previos y la tolerancia a
los medicamentos.

Se destaca la importancia de preferir, cuando sea posible, far-
macos con efecto en ambos dominios de la enfermedad (articular y
pulmonar) y evitar la suspensién de medicamentos que mantienen
un adecuado control —como metotrexato o leflunomida— al iniciar
inmunosupresores adicionales (p. ej., micofenolato mofetilo), dado que
no existe evidencia robusta que indique suspenderlos. Esta decisi6n debe
individualizarse, con monitorizacién estrecha de seguridad y eficacia,
ajustando el esquema segin la respuesta clinica y los eventos adversos.

El uso de glucocorticoides puede ser necesario en algunos casos,
como en cuadros compatibles con neumonia en organizacion, pero siem-
pre debe restringirse a la dosis mas baja posible durante el menor tiempo
necesario para minimizar los eventos adversos.

Con respecto a la terapia inmunosupresora, se recomienda escalar
el tratamiento segln la persistencia de sintomas o la progresién de
la enfermedad pulmonar. En los pacientes con control adecuado del
componente articular, pueden considerarse agentes como el micofeno-
lato mofetilo o la ciclofosfamida; esta tltima con un perfil de eficacia
modesta y mayor riesgo de toxicidad, por lo que su uso requiere monitor-
izacién estrecha. En casos con necesidad de intensificacién terapéutica,
el abatacept y el rituximab son opciones razonables, mientras que el
tocilizumab y los inhibidores de JAK pueden utilizarse como alternativas
en escenarios seleccionados.

Para los pacientes con progresién de la EPI a pesar del tratamiento
inmunosupresor, la evidencia respalda el uso del nintedanib, que ha
demostrado reducir la tasa de deterioro de la capacidad vital forzada en
los pacientes con EPI-AR, sin aumento significativo en la incidencia de
eventos adversos graves, aunque con mayor frecuencia de sintomas gas-
trointestinales leves como diarrea. Por el contrario, el panel considerd
que la evidencia disponible para pirfenidona es insuficiente para respal-
dar su uso rutinario, dado que proviene de un tnico estudio fase 2 con
limitaciones importantes. No obstante, su uso podria contemplarse en
situaciones excepcionales, como la aparicién de efectos adversos o la
falta de respuesta al nintedanib, siempre en el contexto de una evalu-
acién por junta médica especializada.

Tratamiento de soporte para EPI-ES y EPI-AR (tabla 7).

Sintesis de la evidencia

El tratamiento no farmacolégico forma parte integral del manejo
multidimensional de la EPI-ES y la EPI-AR y debe individualizarse segtin
el estadio de la enfermedad y el grado de disfuncién pulmonar.

La oxigenoterapia ha mostrado mejorar la saturacién de oxigeno,
la distancia recorrida en la caminata de 6 min, la disnea percibida y el
tiempo de recuperacion tras el esfuerzo en los pacientes con EPI [83-87].
Adicionalmente, estudios experimentales han documentado mejoras en
la oxigenacién muscular y la tolerancia al ejercicio, especialmente en
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los pacientes con hipoxemia en reposo [86]. Datos extrapolados de otras
enfermedades intersticiales, como la fibrosis pulmonar idiopatica (FPI),
respaldan su uso para aliviar la disnea y mejorar la tolerancia al esfuerzo
[56,88].

La rehabilitacién pulmonar, que incluye entrenamiento fisico super-
visado, educacién y estrategias para el manejo de la disnea, ha
demostrado beneficios clinicos en los pacientes con FPI y EPI asoci-
ada a enfermedades sistémicas autoinmunes, especialmente en cuanto a
mejoria de la capacidad funcional, disnea, consumo de oxigeno y cali-
dad de vida [89,90]. Estos beneficios se observan en distintos contextos
y pueden mantenerse hasta por 12 meses [90,91]. Ademas, la mejoria de
la funcién fisica se ha asociado con mayor supervivencia en EPI fibrética
[92]. Aunque los programas supervisados ofrecen mayores beneficios,
el entrenamiento de intensidad moderada es una alternativa segura y
factible en la practica clinica [93].

De la evidencia a la decision

Aunque la evidencia sobre oxigenoterapia especifica en EPI-ES y EPI-
AR es limitada, el panel consider6 que tanto la oxigenoterapia como la
rehabilitacién pulmonar ofrecen beneficios clinicamente relevantes para
las personas con EPI-ES o EPI-AR, especialmente en fases moderadas o
avanzadas de la enfermedad. En los pacientes con hipoxemia crénica
en reposo, el uso de oxigeno suplementario ambulatorio por al menos
15h al dia se ha asociado con mejoras funcionales y sintomaticas, lo que
justifica una recomendacién a favor de su uso.

Con respecto a la rehabilitacién pulmonar, la evidencia disponible
muestra beneficios consistentes en la capacidad funcional, la disnea y
la calidad de vida, sin diferencias claras entre modalidades especificas
de entrenamiento. Dada su eficacia, seguridad y factibilidad, el panel
emiti6 una recomendacién fuerte a favor de su implementacién, con
independencia del tipo de programa utilizado, considerando siempre las
preferencias del paciente y los recursos disponibles. El sistema de salud
debe garantizar el acceso y la continuidad de estos servicios.

Otros tratamientos para EPI-ES y EPI-AR (tabla 8).

Sintesis de la evidencia

La evidencia sobre el trasplante aut6logo de células madre
hematopoyéticas (TACMH) en EPI-ES proviene de 2 revisiones sistemati-
cas de la literatura [94,95] y sugiere que esta intervencién puede ofrecer
beneficios clinicos en los pacientes seleccionados, incluyendo mejoras
en la supervivencia libre de eventos, capacidad funcional y funcién pul-
monar. Sin embargo, su uso se asocia con una mayor frecuencia de
eventos adversos graves en comparacién con ciclofosfamida, especial-
mente en hombres y mayores de 40 afnos, y con un mayor riesgo de
muerte relacionada con el tratamiento en las primeras semanas pos-
trasplante.

Con respecto al trasplante pulmonar en EPI-ES, la evidencia prove-
niente de estudios observacionales mayoritariamente [96-100] muestra
que puede ser una opcién vélida en los pacientes bien seleccionados
con fibrosis pulmonar. Las tasas de supervivencia postrasplante a corto
y mediano plazo son aceptables, y no se ha documentado recurrencia de
la enfermedad en el injerto. Las principales causas de muerte son sim-
ilares a las observadas en otras poblaciones trasplantadas. Aunque un
estudio reporté6 mayor mortalidad al ano en los pacientes con EPI-ES,
comparado con otras formas de EPI, los datos generales no muestran
diferencias significativas en comparacién con otras indicaciones.

La efectividad y la seguridad del trasplante pulmonar en los
pacientes con EPI-AR ha sido respaldada por estudios que muestran una
supervivencia postrasplante comparable a la de la FPI, con mejoras sig-
nificativas en la calidad de vida [101-103]. Las tasas de supervivencia al
afo fueron similares entre EPI-AR (67%), FPI (69%) y EPI-ES (82%), sin
diferencias significativas tras ajustar por edad y sexo. No se observaron
diferencias en complicaciones postrasplante mayores ni mayor riesgo
de rechazo o comorbilidades graves. En los pacientes seleccionados, la
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Tabla 7
Tratamiento de soporte para la EPI-ES y EPI-AR

Revista Colombiana de Reumatologia xxx (xxxx) 504841

Recomendacién

Grado de recomendacién

En las personas con EPI-ES o EPI-AR e hipoxemia crénica grave en reposo (ajustada segtn la altitud sobre el nivel del
mar), se recomienda prescribir oxigeno suplementario ambulatorio por al menos 15h al dia.

Certeza de la evidencia: baja

En las personas con EPI-ES o EPI-AR se recomienda la participaciéon en programas de rehabilitaciéon pulmonar®.
Certeza de la evidencia: baja

Fuerte a favor

Fuerte a favor

EPI-AR: enfermedad pulmonar intersticial asociada a la artritis reumatoide; EPI-ES: enfermedad pulmonar intersticial asociada a la esclerosis sistémica.

@ Intervencién integral basada en una evaluacién exhaustiva del paciente, seguida de terapias personalizadas que incluyen, entre otras, entrenamiento fisico,

educacién y cambios del comportamiento [82].

Tabla 8
Otros tratamientos para la EPI-ES y EPI-AR

Recomendacién

Grado de recomendacién

En las personas con EPI-ES se sugiere la remisién a valoracién por el equipo de trasplante de células madre
hematopoyéticas, segtn criterio médico, en funcién de la severidad de la enfermedad y la respuesta al tratamiento
inmunosupresor.

Certeza de la evidencia: baja

En las personas con EPI-ES o EPI-AR se sugiere la valoracién inicial por el grupo de trasplante de pulmén, si cumplen
alguno de los siguientes criterios:

- Al momento del diagndstico, en las personas con neumonia intersticial usual (NIU) histopatolégica o con evidencia
radiolégica de un patrén probable o definitivo de NIU.

- Cualquier forma de fibrosis pulmonar con capacidad vital forzada menor de 80% del valor predicho o capacidad de
difusién pulmonar del monéxido de carbono menor del 40% del valor predicho.

Condicional a favor

Condicional a favor

- Cualquier forma de fibrosis pulmonar progresiva“.

- EPI-ES no fibrosante con progresion de la enfermedad (en imagenes o pruebas de funcién pulmonar), a pesar del

tratamiento.
- Requerimiento de oxigeno suplementario, ya sea en reposo o en esfuerzo.
Certeza de la evidencia: baja

EPI: enfermedad pulmonar intersticial; EPI-AR: enfermedad pulmonar intersticial asociada a la artritis reumatoide; EPI-ES: enfermedad pulmonar intersticial asociada

a la esclerosis sistémica.

a EPI con evidencia radiolégica de fibrosis que, durante el altimo afio de seguimiento y en ausencia de una explicacién alternativa, cumple al menos 2 de los
siguientes 3 criterios: 1) empeoramiento de los sintomas respiratorios, 2) evidencia fisiolégica de progresién (cualquiera de los siguientes): disminucién absoluta en
la capacidad vital forzada mayor o igual al 5% o disminucién absoluta de la capacidad de difusién pulmonar del monéxido de carbono (corregida por Hb) mayor o
igual al 10%, o 3) evidencia radiolégica de progresién (aumento en la extensién o gravedad de las bronquiectasias por traccién, aparicién de vidrio esmerilado con
bronquiectasias por traccién, nueva reticulacién fina, incremento en la extensién o espesor del engrosamiento reticular, aparicién o aumento del patrén en panal de

abejas, o mayor pérdida de volumen lobar).
Fuente: Modificado de Raghu et al.>°.

EPI asociada a enfermedades sistémicas autoinmunes no debe consider-
arse una contraindicacién para el trasplante. Aunque se observé menor
rechazo agudo del injerto en EPI asociada a enfermedades sistémicas
autoinmunes que en FPI, hubo una mayor tendencia (no significativa)
al rechazo crénico y menor supervivencia a 5 afios (42,4 vs. 65,8%).

Las recomendaciones actuales para la seleccién de candidatos a
trasplante pulmonar se basan en el consenso de la Sociedad Interna-
cional de Trasplante de Corazén y Pulmén [104].

De la evidencia a la recomendacion

El panel consider6 que el trasplante autélogo de células madre
hematopoyéticas (TACMH) en EPI-ES puede ser una opcién terapéu-
tica en los pacientes con esclerosis sistémica grave y refractaria, dado
su potencial beneficio en supervivencia libre de eventos y funcién pul-
monar. Sin embargo, su uso implica un riesgo elevado de eventos
adversos graves y mortalidad temprana, por lo que se recomienda solo
en centros especializados y en los pacientes cuidadosamente selecciona-
dos.

En cuanto al trasplante pulmonar, la evidencia muestra tasas de
supervivencia postrasplante comparables a otras EPI, sin recurrencia
de la enfermedad en el injerto, lo que respalda su consideracién como
opcién valida en los pacientes con fibrosis pulmonar avanzada y estabil-
idad sistémica, de acuerdo con los criterios internacionales vigentes. La
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evaluacién para trasplante debe considerarse en los pacientes con pro-
gresion confirmada pese al tratamiento inmunosupresor o antifibrético.
La derivacién temprana a centros especializados mejora la elegibilidad
y permite intervenciones antes del deterioro funcional irreversible. Esta
decision debe ser tomada en consenso multidisciplinario, de acuerdo
con su disponibilidad, especialmente en presencia de comorbilidades o
enfermedad articular activa. El grupo desarrollador enfatiza la impor-
tancia de remitir oportunamente a los equipos de trasplante, los cuales
deben encargarse de la evaluacién y la decision final. La optimizacién
de factores de riesgo modificables es clave para mejores resultados, y
se requiere mayor investigacién para fortalecer la base de evidencia en
este grupo de pacientes.
Cuidados paliativos en EPI-ES y EPI-AR (tabla 9).

Sintesis de la evidencia

La evidencia sobre la eficacia y la seguridad del cuidado paliativo
en los pacientes con EPI-ES o EPI-AR es limitada y proviene de estudios
con tamanos de muestra reducidos [105,106]. Un enfoque multidisci-
plinario de cuidados paliativos en los pacientes con EPI avanzada —que
incluye fisioterapeutas, psic6logos, neumélogos, médicos paliativistas,
enfermeras y trabajadores sociales— ha demostrado un menor empeo-
ramiento de la disnea, mejoria en la calidad de vida y reducciones en
sintomas de depresién y ansiedad.
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Tabla 9
Cuidados paliativos en la EPI-ES y EPI-AR

Revista Colombiana de Reumatologia xxx (xxxx) 504841

Recomendacién

Grado de recomendacién

En las personas con EPI-ES o EPI-AR se recomienda incorporar un enfoque de cuidados paliativos cuando el paciente o

Fuerte a favor

sus cuidadores presenten necesidades fisicas, psicoldgicas, sociales o espirituales no atendidas.

Certeza de la evidencia: baja

En las personas con EPI-ES se recomienda ofrecer un enfoque de cuidados paliativos, como parte de un equipo

Fuerte a favor

multidisciplinario, para el manejo de los sintomas y la planificacién del final de la vida.

Certeza de la evidencia: baja

EPI-AR: enfermedad pulmonar intersticial asociada a la artritis reumatoide; EPI-ES: enfermedad pulmonar intersticial asociada a la esclerosis sistémica.

El apoyo educativo y psicosocial debe ofrecerse de forma continua,
ya que mejora la comprension del curso clinico, promueve la adheren-
cia terapéutica y reduce la ansiedad asociada con la incertidumbre
del pronéstico. Esta intervenciéon cobra atin mayor relevancia en los
pacientes con enfermedad crénica progresiva y en quienes atraviesan
decisiones complejas sobre su tratamiento [107,108].

Los cuidados paliativos deben integrarse desde etapas tempranas y,
especialmente, en los pacientes con sintomas refractarios o enfermedad
avanzada. El abordaje centrado en sintomas como disnea, tos o ansiedad
ha demostrado impacto positivo en calidad de vida sin interferir con el
tratamiento modificador de la enfermedad [109,110].

De la evidencia a la recomendacion

El panel consider6 que, si bien la certeza de la evidencia sobre
cuidados paliativos en EPI-ES y EPI-AR es muy baja, los beneficios
potenciales superan ampliamente los riesgos. Estudios han reportado
mejoras en sintomas como disnea, depresion y calidad de vida. En enfer-
medades crénicas similares, su implementacién temprana se ha asociado
con una menor tasa de hospitalizacién y una mejor planificacién del
final de la vida. Por su perfil de seguridad, aceptabilidad y valor cen-
trado en el paciente, el panel emitié una recomendacién fuerte a favor
de su incorporacién en contextos de necesidades no satisfechas. Estas
intervenciones son fundamentales dentro de un enfoque centrado en la
persona, y deben formar parte del manejo integral de la EPI-ES y la
EPI-AR.

A continuacién se presentan los algoritmos terapéuticos propuestos
para el manejo de la enfermedad pulmonar intersticial asociada a escle-
rosis sistémica (EPI-ES) y a artritis reumatoide (EPI-AR). La figura 2
resume las principales estrategias farmacoldgicas y no farmacolégicas
para el tratamiento de la EPI-ES, segtin la gravedad clinica y el compro-
miso funcional. Por su parte, la figura 3 describe el abordaje terapéutico
de la EPI-AR, considerando tanto el grado de actividad reumatolégica
como la progresién pulmonar, con base en la mejor evidencia disponible
y la experiencia clinica del panel desarrollador.

Seguimiento de la EPI-ES (tabla 10).

Sintesis de la evidencia

La evidencia sugiere que las pruebas de funcién pulmonar, espe-
cialmente la espirometria y la capacidad de difusién pulmonar del
monoxido de carbono, deben realizarse cada 3 a 6 meses durante el
primer afo, dada su utilidad como marcadores clinicamente relevantes
de progresién. El andlisis de los ensayos Scleroderma Lung Study I'y II
(n = 300) permitié estimar la diferencia minima clinicamente impor-
tante (DMCI) en la capacidad vital forzada entre 3,0 y 5,3% para definir
mejoria y —3,0 a —3,3% para definir deterioro [111]. Cambios iguales o
superiores a esta DMCI se correlacionan con mejoria o deterioro signi-
ficativos en sintomas, funcién y hallazgos tomograficos [112]. También
se ha reportado que la capacidad de difusién pulmonar del mondxido
de carbono tiene una buena correlacién con la extensién en la TCAR
del térax. Adicionalmente, el grupo Connective Tissue Disease-Interstitial
Lung Disease (CTD-ILD), dentro de OMERACT, consolidé la capacidad
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vital forzada como la principal medida de funcién pulmonar en este
contexto [113].

En cuanto a imagenes, la TCAR del térax permite evaluar de forma
objetiva la progresién estructural de la enfermedad y ha demostrado
una correlacién con cambios funcionales y clinicos [111,114,115]. Otras
herramientas, como la prueba de ejercicio cardiopulmonar y la ecografia
pulmonar, no cuentan con evidencia suficiente o validacién local para
ser recomendadas de forma rutinaria.

De la evidencia a la recomendacion

El panel consider6 que la monitorizacién peridédica con pruebas
de funcién pulmonar y TCAR permite detectar progresion de la EPI-
ES de forma temprana y orientar decisiones clinicas. La espirometria
y la capacidad de difusiéon pulmonar del monéxido de carbono han
demostrado ser parametros ttiles y relativamente accesibles. La TCAR,
aunque maés costosa, proporciona informacién detallada sobre la exten-
sion y el desarrollo de fibrosis, y su uso anual durante los primeros afnos
se justifica por su capacidad para detectar progresién subclinica. Aunque
la prueba de caminata de 6 min no se recomienda para diagndstico,
puede tener un rol complementario en el seguimiento, especialmente
cuando existen inconsistencias clinicas o como parte de programas de
rehabilitacién. Otras pruebas, como la prueba de ejercicio cardiopul-
monar, la ecografia pulmonar y las escalas de calidad de vida, requieren
mayor validacién y evidencia antes de recomendarse de forma rutinaria.
En conjunto, el panel emitié recomendaciones condicionales a favor
de las estrategias de seguimiento maés ftiles, equilibrando evidencia,
factibilidad y contexto clinico.

Seguimiento de la EPI-AR (tabla 11).

Sintesis de la evidencia

La monitorizacién regular permite identificar progresién subclinica
y orientar intervenciones oportunas. El enfoque debe individualizarse
seglin la severidad de la enfermedad, el patrén tomografico, la actividad
articular y la presencia de sintomas respiratorios.

Las pruebas de funcién pulmonar, que incluyen espirometria y
capacidad de difusién pulmonar del mondxido de carbono, son her-
ramientas centrales en el seguimiento de la EPI-AR. Se recomienda su
realizacién cada 3 a 6 meses durante el primer afo, y posteriormente
con menor frecuencia si el paciente se mantiene clinicamente estable
[10]. Aunque la capacidad vital forzada es la medida més utilizada, la
capacidad de difusién pulmonar del monéxido de carbono puede tener
una correlacién més estrecha con el compromiso parenquimatoso [112].

La TCAR ofrece informaciéon sobre el patrén y la extension del
compromiso pulmonar, sin embargo, su papel en la monitorizacién de
la progresién en EPI-AR aitn no estd completamente definido por la
variabilidad en los patrones y la falta de estudios longitudinales especi-
ficos. Se sugiere su uso en casos clinicamente indicados: progresion
sintomética, deterioro significativo en las pruebas de funcién pul-
monar o evaluacién de la respuesta terapéutica. La evidencia proviene
mayormente de estudios en EPI-ES, con posible extrapolacién a otras
enfermedades autoinmunes [56].
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Algoritmo para el tratamiento de la enfemedad pulmonar intersticial
asociada a esclerosis sistémica (EPI-ES)

EPI-ES
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Figura 2. Algoritmo terapéutico para el manejo de la EPI-ES.

Tabla 10
Seguimiento de la EPI-ES

Recomendacién Grado de recomendacion

En las personas con EPI-ES se sugiere realizar monitorizacién con espirometria y capacidad de difusiéon pulmonar del Condicional a favor
monoéxido de carbono cada 3 a 6 meses durante el primer afio, y posteriormente con menor frecuencia una vez se

alcance estabilidad clinica.

Certeza de la evidencia: baja

En las personas con EPI-ES se sugiere realizar monitorizacién con TCAR del térax anualmente durante los primeros 5 Condicional a favor
anos, o antes si esta clinicamente indicado (en caso de que no se logre estabilidad clinica o si existe discordancia entre

los sintomas y la funcién pulmonar).

Certeza de la evidencia: baja

En las personas con EPI-ES no se recomienda la radiografia de térax como herramienta de monitorizacién. Fuerte en contra
Certeza de la evidencia: muy baja

EPI-ES: enfermedad pulmonar intersticial asociada a la esclerosis sistémica; TCAR: tomografia computarizada de alta resolucién.

Tabla 11
Seguimiento de la EPI-AR

En las personas con EPI-AR se sugiere realizar monitorizacién con espirometria y capacidad de difusién pulmonar del Condicional a favor
mondxido de carbono cada 3 a 6 meses durante el primer afio, y posteriormente con menor frecuencia una vez se

alcance estabilidad clinica.

Certeza de la evidencia: baja

En las personas con EPI-AR se sugiere realizar monitorizacién con TCAR de térax ante el desarrollo de sintomas, el Condicional a favor
deterioro de la funcién pulmonar o la discordancia entre estos.

Certeza de la evidencia: muy baja

En los pacientes con EPI-AR no se recomienda la radiograffa de térax como herramienta de monitorizacién. Fuerte en contra
Certeza de la evidencia: muy baja

EPI-AR: enfermedad pulmonar intersticial asociada a la artritis reumatoide; TCAR: tomografia computarizada de alta resolucién.

La caminata de 6 min puede ser ftil en los pacientes con dudas como parte de programas de rehabilitacién. No se recomienda como
diagnésticas, discordancia entre sintomas y pruebas funcionales, o
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EPI-AR
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Figura 3. Algoritmo terapéutico para el manejo de la EPI-AR.

prueba aislada de seguimiento rutinario, especialmente por tratarse de
pacientes con comorbilidades musculoesqueléticas [10].

Pruebas como la ecografia pulmonar o la prueba de ejercicio car-
diopulmonar tienen potencial, pero su utilidad clinica ain no se
encuentra establecida. No se recomienda su uso fuera de contextos inves-
tigativos, debido a la falta de validacién especifica y reproducibilidad
en esta poblacién [116-118].

El uso de escalas validadas en EPI-AR es limitado. Un estudio en artri-
tis reumatoide utiliz6 el cuestionario de disnea D12, pero no se dispone
de validacién para la poblacién local [119]. Se recomienda realizar
estudios psicométricos para adaptar y validar instrumentos en espafiol
que permitan incorporar la perspectiva del paciente en el seguimiento
clinico.

De la evidencia a la recomendacion

La monitorizacién en EPI-AR debe ser estricto pero racional, adap-
tado a la evolucién clinica del paciente. Las pruebas de funcién
pulmonar, en especial la espirometria y la capacidad de difusién pul-
monar del mondxido de carbono, son esenciales y se recomiendan cada
3 a 6 meses durante el primer afio. Se recomienda el uso de la TCAR
de forma individualizada para determinar progresion clinica o evaluar
respuesta terapéutica, considerando siempre la relacién riesgo-beneficio
por la exposicién a radiacién. Otras pruebas, como la caminata de
6 min, pueden complementar el seguimiento en contextos especificos.
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Se requiere validar instrumentos centrados en el paciente en espaiiol y
evaluar sus propiedades psicométricas en poblacién colombiana.

Consideraciones para la implementacion de la guia

La implementacién del tamizaje y el diagnéstico de EPI-AR y EPI-ES
se ve afectada por multiples barreras, como el desconocimiento de la
enfermedad, la fragmentacion en la atencién, demoras en la realizacién
de las pruebas diagnésticas y diagndsticos erréneos [120]. El diagnéstico
se basa principalmente en la TCAR, aunque su uso esta limitado por cos-
tos y disponibilidad. Es fundamental su indicacién adecuada para evitar
retrasos y repeticiones innecesarias [55]. Otras barreras identificadas en
relacién con el diagnéstico de las EPI incluyen: falta de capacitacién en
atencion primaria, ausencia de integralidad en los servicios, inequidad
en el acceso y escasez de grupos de discusién multidisciplinaria [12].

A pesar de que no existe una cura definitiva para las EPI-ES o EPI-AR,
los tratamientos actuales pueden mejorar los sintomas y la calidad de
vida, siendo clave la experiencia del equipo tratante [121]. Sin embargo,
es importante asegurar, a través del sistema de salud, el acceso oportuno
a medicamentos, especialmente aquellos de alto costo, fundamentales
para el tratamiento integral de esta condicién. También existen bar-
reras importantes para el acceso a rehabilitacién pulmonar y cuidados
paliativos, sobre todo en zonas vulnerables, lo que resalta la necesi-
dad de fortalecer politicas ptiblicas y aprovechar herramientas como la
telesalud.



RCREU-504841; No. of Pages18

L.J. Cajas, J.L. Galindo, D. Gil et al.

Futuros estudios sobre la EPI-ES y la EPI-AR deben centrarse en
aspectos clave para mejorar el diagndstico, el tratamiento y el manejo
de las personas con esta condicién. Es fundamental estandarizar técni-
cas diagnésticas y documentar la curva de aprendizaje de los expertos
locales, en particular en pruebas de introduccion reciente en el diag-
néstico de la EPI como la ecografia de térax. Debe documentarse la
efectividad y la seguridad de nuevas terapias, incluyendo tratamien-
tos farmacoldgicos y terapias dirigidas, para frenar la progresién de la
enfermedad y mejorar la calidad de vida de los pacientes. Ademas, es
de gran importancia fortalecer los comités o juntas multidisciplinarias
que permitan tomar decisiones tempranas en casos de dificil manejo.

Perspectiva de los pacientes

Los pacientes valoran la biisqueda activa del diagnéstico en cualquier
nivel de atencién, asi como el acompanamiento cercano del profesional
de salud durante el proceso diagnéstico. Perciben como fundamentales
la educacion sobre la enfermedad, la explicacién clara del prondstico,
y la orientacién sobre los cambios fisicos esperados. Las demoras en el
acceso a pruebas diagndsticas o las remisiones erréneas entre especiali-
dades generan ansiedad, frustracién y retrasan el inicio del tratamiento,
lo que puede acelerar la progresién de la enfermedad.

El acceso oportuno y continuo a tratamientos efectivos, como
micofenolato mofetilo, ciclofosfamida y bioldgicos, es altamente
valorado por los pacientes. También destacan la importancia del
conocimiento, tanto por parte del equipo clinico como de los actores
administrativos del sistema de salud, sobre estas terapias en enfer-
medades poco prevalentes. Consideran esencial recibir informacién
clara sobre las expectativas del tratamiento, los posibles eventos adver-
sos y la necesidad de adherencia, asi como participar en decisiones
compartidas que individualicen su manejo.

En cuanto al tratamiento de soporte, los pacientes destacan el
valor de los programas de rehabilitacién pulmonar como una forma
de seguimiento mds estrecho y visible de los avances logrados con
el tratamiento. También consideran importante el acompanamiento
emocional y espiritual, con independencia del grado de compromiso
pulmonar, asi como el acceso a servicios de salud mental. Ante situa-
ciones de mal pronéstico, como la negacién del trasplante pulmonar,
consideran esencial la intervencién del equipo multidisciplinario para
brindar contencién y orientacién. Adicionalmente, valoran la agilidad
en los procesos administrativos y el acompafiamiento en la navegacién
del sistema de salud.

En conjunto, los pacientes consideran fundamental un modelo de
atencién integral que incluya diagnéstico oportuno, tratamiento efec-
tivo, soporte continuo y procesos administrativos eficientes. Ademas,
destacan que un manejo bien coordinado no solo mejora su calidad de
vida, sino que también puede reducir hospitalizaciones y gastos innece-
sarios, lo que resulta en beneficios tanto clinicos como econémicos para
el sistema de salud.

Indicadores de seguimiento

Para evaluar la implementaciéon de estas recomendaciones sobre
tamizaje, diagndstico, tratamiento y seguimiento de la EPI-ES y EPI-
AR, se definieron indicadores de estructura, proceso y resultado que
permiten monitorear la disponibilidad de recursos, la adherencia a las
intervenciones clinicas sugeridas y los desenlaces relevantes para los
pacientes. Estos indicadores incluyen, entre otros, la disponibilidad de
pruebas de funcién pulmonar y TCAR de térax, la frecuencia de tamizaje
clinico y funcional, el inicio oportuno de tratamiento inmunosupresor
o antifibrético, la progresién de la enfermedad y el acceso a cuidados
paliativos. El detalle completo de estos indicadores se encuentra en el
material suplementario 4.
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Conclusiones

Esta guia de préactica clinica colombiana, elaborada por un grupo
multidisciplinario de expertos, proporciona recomendaciones basadas
en la mejor evidencia disponible para la identificacién, el diagndstico
y el manejo de la EPI-ES y EPI-AR. Incluye algoritmos clinicos que
integran tanto herramientas diagndsticas convencionales como terapias
farmacoldgicas actuales y emergentes, entre ellas agentes biolégicos
y antifibréticos, asi como terapias no farmacolégicas. Un seguimiento
adecuado y sistematico permite reducir el riesgo de progresion de la
enfermedad y mejorar los desenlaces clinicos. Asimismo, se recomienda
la participacién de juntas médicas multidisciplinarias, especialmente
en casos complejos o con necesidades individuales que requieran un
enfoque especializado e integral.
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Actualizacion futura

La actualizacién de esta guia de practica clinica debera realizarse

en 3

afios, o antes, de acuerdo con la publicacién de evidencia rele-

vante que pueda cambiar el contenido, la fuerza o la direccién de las
recomendaciones vigentes en EPI-ES o EPI-AR.
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