& DIA MUNDIAL DE LA

ESCLERODERMIA ESCLE RODERM IA
29 de Junio 2018

10:30 -14:00 horas
Encuentro Meédicos - Pacientes

Los especialistas responden

Presenta la mesa el Dr. Luis Saez Comet, UEAS Servicio de
Medicina Interna del HCU Miguel Servet de Zaragoza

Dra. Carmen Pilar Simedn Aznar, Unidad de EAS. Servicio de
Medicina Interna del Hospital Vall d’"Hebrén de Barcelona

Dr. Ivan Castellvi Barranco, Unidad de Reumatologia del Hospital
de la Santa Creu i Sant Pau de Barcelona.




FIBROSIS PULMONAR

* Evolucion, tratamiento y pronostico

» Diagndstico por TAC ( escaner)

» Seguimiento con espirometria (pruebas respiratorias)

» SoOlo el 25% de los diagnosticados precisan tratamiento

» Tratamiento con inmunosupresores

» Avances en el tratamiento porque los inmunosupresores (Micofenolato o
Rituximab) que se utilizan tiene pocos efectos adversos (se toleran muy
bien)

» Ha mejorado el prondstico



HIPERTENSION PULMONAR

e ¢Como se diagnostica?

» Diagndstico por cateterismo cardiaco (similar al que se realiza a los
pacientes con problemas cardiacos)
» Pruebas se realizan anualmente que son utilies para sospechar HP y
posteriormetne diagnsoticarla :

1) Ecocardiograma-Doppler

2) Prueba respiratoria

3) Analitica
e ¢Estaindicado Rituximab?

» No esta indicado. No hay evidencia cientifica.
» Practica clinica: pacientes trasplantados pulmonares con 2 inmunosupresores

que presentan ulceras al retirarles los farmacos vasodilatadores



CANCER Y ESCLERODERMIA

» (Existe una relacion causal con algun tipo de cancer por causa de
la enfermedad o del tratamiento inmunosupresor?

» Discreto aumento del riesgo global de cancer (pulmén y hematoldgico) No se confirma
aumento de riesgo de cancer de mama

> Riesgo mayor en los 12 primeros meses tras el diagnodstico de esclerodermia
» Farmacos protectores: Aspirina, Hidroxicloroquina

» Inmunosupresores nuevos: mas seguros que los antiguos. Muchos estudios en
trasplantados. Ultimos estudios (mas de 13.000 pacientes) Micofenolato no aumenta el

riesgo

* ¢Qué patologia prima sobre la otra? ¢ Qué tratamientos se deben priorizar
sobre los otros?

» En cuanto al tratamiento inmunosupresor, primero hay que tratar la neoplasia

» Enlos casos en que la neoplasia y la enfermedad se diagnostican con poca diferencia de
tiempo (2 anos) el tratamiento de la neoplasia puede controlar también la enfermedad



ESCLERODERMIA Y OTRAS PATOLOGIAS

» Enfermedades del tiroides ( sobretodo hipotiroidismo). Se detectan por analitca
anual. No siempre se tiene que tratar. Muy facil de tratar

» Sindrome de Sjogren: la sequedad puede ser por la esclerodermia
v Lagrimas artificiales
v Higiene dental.
v' Aumentar la saliva: limén, chicles, agua de tomillo, aceite....

v"  Hidratacidon de mucosas

» Colangitis biliar primaria: inflamacién del higado de causa inmunolégica. Muy
facil de tratar

» Sindromes de superposicion: coexistencia de la esclerosis sistémica con otras
enfermedades autoinmunes sistémicas ( por ejemplo con polimiositis )



MEDIDAS PREVENTIVAS DEL FENOMENO DE
RAYNAUD/ULCERAS DIGITALES

» Evitar exposicion al frio y a los cambios bruscos de temperatura
sin proteccion

» En clima frio o cuando esté expuesto al aire acondicionado o a
temperaturas frias (en Ila seccion refrigerada de un
supermercado, por ejemplo), use guantes. Las manoplas son
una mejor proteccion. Uselos incluso cuando manipule
alimentos congelados o refrigerados

» Llevar siempre guantes o bolsas térmicas para protegerse de las
bajas temperaturas ( aire acondicionado) iy iyl
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MEDIDAS PREVENTIVAS DEL FENOMENO DE
RAYNAUD/ULCERAS DIGITALES

» Lavar las manos en agua a una temperatura siempre superior a
la del medio ambiente en el que se encuentra. Secar
rapidamente

> Poner las manos debajo del agua tibia (no caliente) para
calentarlas rapidamente.

» Usar vasos o tazas aislantes.

» Colocar una servilleta o material aislante alrededor de objetos
frios (botellas)



MEDIDAS PREVENTIVAS DEL FENOMENO DE
RAYNAUD/ULCERAS DIGITALES

» No fumar
» Evitar contacto directo con detergentes y productos irritantes
» Evitar o controlar el estrés. Ser positivo. Técnicas de relajacion

> No utilizar farmacos con accion vasoconstrictora
(descongestionantes nasales)

» Limitar el consumo de alimentos vasoconstrictores (café, ginseng,
bebidas energéticas, etc)

; 'fg’? s
» Mantener la piel bien hidratada | | : | 3
N A




>

TRANSPLANTE DE MEDULA OSEA

El TMO es un tratamiento muy agresivo y que se usa fundamentalmente
para tratar neoplasias sanguineas

Es muy dificil decidir que pacientes se pueden beneficiar

El objetivo es eliminar las células que causan la respuesta inmunoldgica
exagerada que causa la enfermedad

La mortalidad del procedimiento es elevada
La enfermedad puede recidivar tras la realizacion
Puede considerarse en algunos casos

Existen alternativas de tratamiento a la mayoria de los casos donde se
consideraria el TMO



TRATAMIENTOS ESTETICOS

» Laser: puede utilizarse para telangiectasias pero en la
mayoria de los casos recidivan

> Botox: se ha utilizado para tratamiento del fendmeno de
Raynaud pero no hay evidencia. Arthritis Rheum 2017

> Acido hialurénico: hay niveles altos en la esclerodermia

> Infiltraciones de Silicona y otros aceites minerales: no
realizarlo

» “Lipofiling”: infiltracion de la propia grasa. Tto mas
recomendable



TRATAMIENTOS “ALTERNATIVOS”
Reflexiones

La Esclerosis Sistémica / Esclerodermia puede ser una enfermedad grave con
muchas complejidades , pudiendo tratar de manera efectiva la mayoria de ellas.

Entra dentro de las labores del médico responsable establecer el riesgo-beneficio de
establecer una actitud terapéutica concreta. Y esta responsabilidad tiene que ser
compartida con el paciente.

Para decir que un medicamento funciona en una indicacion, tiene que demostrarlo
con unas condiciones estrictas y bajo un sistema muy exigente de supervision para
garantizar que el farmaco es seguro y el efecto que produce se debe al
medicamento analizado y no a otros factores.

Los estudios o experiencia en tratamientos alternativos no cumplen estas
carcateristicas, por lo que las conclusiones de sus trabajos carecen de un nivel
aceptable de fiablidad.

No todo lo que se publica o promociona significa que funcione.



TRATAMIENTOS“ALTERNATIVOS”

» Ozonoterapia: no tenemos experiencia.

En el 2017 se ha publicado un articulo en el que han comunicado los resultados de
42 pacientes tratados. Aumenta 2,52 la T2, mejora la movilidad de la articulaciones de
los dedos y disminuye la induracion. No hay grupo control

» Ondas de choque de baja energia : utlizadas en litotricia renal. No tenemos experiencia

Estudio piloto en 14 pacientes. Comparado con gupo control disminuyen el n?2 de
ulceras. Se necesitan mas estudios . JSRD 2016

» Camara hiperbarica: pocos casos de curacion de ulceras en extremidades inferiores. No
grupo control. Complicaciones si hay afeccion pulmonar

> Fototerapia (UVA/PUVA): estudios con pocos casos y sin grupo control. Se necesitan
mas estudios . Articulo de revision en 2017 Photodermatol Photoimmunol Photomed



MISCELANEA

Afeccion osteomuscular:

» Farmacos (antipaludicos, inmnosupresores, inmunoglobulinas )

> FISIOTERAPIA
¢Podemos tomar el sol?
» Exposicion al sol siempre con protector solar
Relaciones sexuales

» Cremas hidratantes o lubricantes

» Disfuncion erectil: Viagra

Esperanza de vida

» Mejoria muy importante en los ulltimos 15 afios. Supervivencias muy altas (mayores al
90% a los 10 anos del inicio dela enfermedad)



Endure!: how Paul Klee’s illness influenced his art

Paul Klee 1879-1940

En 1939 realizo mas de 1000 obras

G Wolf THE LANCET 1999



El * espinitu indomalle” de los enfermos con Esclonodenmia Sistemica
e“hélfﬁ.l a’.l /,1.”.!

*Mujer de 32 aios

*Esclerodermia Difusa diagnosticada
2009

» Afeccion digestiva y fibrosis pulmonar
leve

*Empeoramiento de induracidn cutanea
en 2014

*En tratamiento con Micofenolato,
Rituximab e IGIV

* Visita 31/5/2018:
Esclerosis en EESS vy cara

Rodnan-m 19 Unidades

*VVida activa

Ponga una marca en la linea para indicar el grado de delor o limitaeion que ha tenido EN LOS
ULTIMOS 7 Dia%:

LB qué medida han interferido sus problemas intestinales en sus actividades diarias? : —
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Los problemsas intestinalea mo han limitsdo mis sctividades Limitacicn may intensa

L En qué medida han interferido sus problemas esofigioos en sus sctividades disrias 7
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Lo problemas esofiyioos ne han limitado mis actividades Limitacsin migy intensa
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6“¢ medida han interferido sus problemas respiratorios en sus actividades diarias? —
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Las problemas respiratorios noe han limdiado mis actividades Limitacién muy nensa
(En qué medida ha interferido el Raynand en sus actividades diarias? .
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El Raynaud no ha limitado mis actividades Lirnitacién mary intensn
£En qué medida han interferido sus {leeras en los dedos en sus actividades diarias? S
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Limitacidn muy intensa

Las dleeras en bos dedos no lan imitade mis actividades

En general, tepiendo en cuenta el grado de dolor, molestins, limitaciones en su vida diaria y ofros

@him{ i 50 cuerpo ¥ vida, diria que la gravedad de su enformedad al dia de hoy es: -
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Hin enfermedad Enfermedad muy grave




