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Environmental stinmli (organic solvants, toxins, oxidative stress, vines...)
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Areas of skin involvement in blue




SSc Difusa

Scl-70/ATA
(15-20%)

RNApol 1,111
(20%)

U3 RNP/fibrillarin
(<5%)

Grupos Inmunologicos

Ulceras digitales(63%)
eAfectacion cutanea
(71%)

*CRE (10%)

*EPID (23%)

*«Menos HAP»

eAfectacion cutdnea
(85%)

*CRE (28%)

*«Menos riesgo EPID»

*Afectacion cutanea
(64%)

eUlceras Digitales (58%)
*EPID (23-59%)

*HAP (24%)

*Miopatia (18%)

SSc Limitada

ACA
(25-30%)

Ul RNP
(10%)

Pm/Scl
(3-5%)

Th/To
(<5%)

Ulceras digitales (61%)
Calcinosis (46%)
*Afectacion esofagica (57%)
*HAP (19%)

*«Protector EPID»

eArtritis (94%)
*Miopatia (27%)
*EPID (22%)
*HAP (14%)

*Miopatia (58%)
*Calcinosis (39%)
*Ulceras digitales (32%)
*EPID (27%)

*EPID ( 16%)
eCalcinosis (39%)

*HAP (32%)

*Gl (13%)
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Areas avasculares

PEFT

CSURI> 2,96

Seguimiento?

Respuesta a tratamiento?
— UD sin infeccion

— > densidad capilar
— CSURI < 2,96

Analyze the whole nailfold
of finger 2-3-4-5

4
DObtain at least ‘
Iinmlp-lrm

Ewaluate all images, then
choose only ttll:luemvdru

Calculale CSURI l

i the: case of D=100ym)

Figure 2 Algorithm for capillaroscopic skin ulcer risk index (CSURI)
evaluation. D, Maximum diameter of megacapillary; M, number of
megacapillaries (diameter =50 um}; N, number of capillaries.
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Afectacion cutanea
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50-90% pacientes

RGE, disfagia, malabsorcion, perdida de peso, HDA, HDB, pseudoobstruccion intestinal,
sobrecrecimiento bacteriano, diarrea, restrenimiento, incontinencia esfinter,
distension...

Riesgo elevado de EB

Relacion entre afectacion intersticial pulmonar y compromiso esofagico

15% malnutricion.

Monitorizacion

Peso y IMC inicial (<20kg/m?2)

prealbumina

Valoracién esofagica inicial: manometria, PH studies + FGS - Si EB: FGS cada 2-3a (no
displasia) or anual (displasia de bajo grado presente).

Si sintomas clinicos 2 FGS/FCS, manometria anal (incontiencia),

Forbes A and Marie I. Rheumatology 2008.
Kowal-Bielecka O et al. Ann Rheum Dis 2009.

Khanna D and Denton CP. Best Pract Res Clin Rheum 2010.
Caporali R et al. Clin Nutr 2012.

Harrison E et al. Rheumatology 2012.

Khanna D et al. Arthritis Rheum 2009.



MUST

METODO DE CRIBADD PARA LA DETECCIGN DE LA MALNUTRICION
EN ADULTOS (MUST)

Nombre y apellidos:
Paso 1 Paso 2 Paso 3

Puntuacian por el IMC Puntuacion por pérdida de peso Efecto de la enfermedad aguda

/ \\\ -'/P;Illli e paso** [FF) _\'1 /’ Fatlents con enfermedad ﬂ.\.

IMC Kgm* Puntas Imvoluntaria 1os Qimos 3-5 messs aguda“** y que ha estado o es
probabla que esté sin aports

=20 =0 % Puntos nufriclonal por mas de 5 dias
185-20 =
<185 =2 <5 =0
5-10 =1 2 puntos
=10 =2
IMC = peso (Kg) / (talia)* (m)* _ Deso Inlctal — pasp actual
(3PP) = peso inleial  * 0 R
Punhsacion IMC: Puntsacian % PP: I
. AN AN /

Paszo 4: Sume los puntos para calcular el riesgo global de malnofrician

Riesgo global de malnuiricidn:

Paso 4: Guia de actuacion

l ! -

/7 0 puntos: niesgo baje N /7 1 unta: resge meain ﬂ'\,l /’ 32 puntos: riesgo 3l \

Culdades clinlces rutinaros Dbsarvar Tratar

Repetir screening Hospital y culdados domiciltarios: Dormicilic, hospital o comunidsd:

UCLA GIT SSc

D Fecha:

Las siguientes preguntas tratan sobre sus sintomas gastrointestinales (intestino,
sistema gastrointestinai) y sobre como han afectado a su vida durante ios ditimos 7
dias. Responda a cada pregunta seleccionando la respuesta segin se indica. Si no esta

seguro sobre como responder una pregunta, dé la mejor respuesta que pueda.

Hospital: semansiments

Cuidados domiciliarios: mansualmentz

Ambulatorio: anualments para grupos

Valoracion ingesta sofidcs y liquides de 3 dias

- 5i es adecuada o mejora, no achuacion clinica

- 5i no mejora: actual sagin protocola locsl

- Aepetir screening: semanalmente an hospital
y mensusiments en cuidzdos domicilizrios

- Migjorar la ingesta nutricional global,
primeno con dieta culinara, =i s
nBCcasario ennquecida, o con suplementos

- Remitir a la UNGYD o seguir & protocalo
local

- Mianitorizar y revisar plan da cuidados:

especiales, & >75 afios - Hospitat semanaiments

Comunigad: itk

Fiapetir screening cada 2-3 meses con | - m":"”-_mﬂmmllmbe |
! ! nsgjo distitica =i 8s nacesaric /) \ - Ambulatoric: mensualments )
.., )

3

Ingests adecuada o mejorando,

carcana a |a habitual Inpesta inadecuada o empeorando

Paca o ninguna relavancia clinica Relevanz climica

* 5i s imposible talkr wo pesar al paciants ver af reversy pard mediflas aftermativas o viilice critarios swiyetivos.

** Es un factor de rissge mu tricional mads imperants que af IMC.

*** imciuye condicionss apvdas, fsinpaoldgicas o psicoldgbas: pacianies criticos, dificuitad para tragar (AMC), frapmatismo carsencefice,
T HE gastroitestinal, etc.

Fisura 2. MUST for adulis.

MUST: Malnutrition Universal Screening Tool.

Consejeria de Salud. Proceso de Soporte de Nutricidn Clinica y Dietéfica. 2006.

hitpwww. untadeandalucia.es/salud/procesos/procesos.asp?am=2. Modificado de Kondrup. Clin Nutr 2003; 22- 321-336

Harrison E et al. Rheumatology 2012.

(MARQUE UNA RESPUESTA PARA P —
Du los Gt 7 dias, scon qué CADA PREGUNTA) am=025
frecuencia. Ningdn 1-2 34 5T ﬁ:g:ﬁ
dia® dias’ dias® dias® | Se=-peos
tuvo dificultad para tragar alimentos i‘,’: :_"-
l' sé"dos') D D D D as=1.0
P - e
... luvo una sensacion desagradable de i‘i:a-'f.gs
2! escozor o ardor en el pecho (ardorde | [ | O a lyem 1o
estomago)? 1306 1625
__. sintié que un liquido amargo o agrio 1"'5.':; };75
Q 3. subia desde su estdmago a la boca O O 0O O ;5{; g.?zs
3 (reflujo dcido)? 18/ 2.28
) ... tuvo ardor de estdémago al comer laEmams
x| 4 alimentos “acidos”, como tomates v O O O O 218 2828
_ 2HB= 275
nar_aﬂLas'} — — 238= 2 878
... regurgitd (vomitd o devolvia 24/8=30
5. pequefias cantidades de comida que O a O H SCORE R
ya habia ingerido}?
__ durmié en posicion “elevada” o con el
6. cuerpo en “forma de L"? 0 O O [l
7. - tuvo ganas de vomitar o devolver? O O O O
8. . vomitd o devolvid? 0O O O O
intié hinchado/a ( ion d o5
se sintio hinc! a (sensacion de =
8 gas o aire en el vientre)? O ] ] O e
g .. notd gue se e hinchaba el vientre, en 15
ocasiones teniendo que 4= 1.75
g 10 desabrocharse el cinturén, pantalén o O O O O :-:: §;§5
2 camisa? 10idm 2.8
= e . 11id= 2.75
I | 11 se sintio lleno/a después de comer 0 0 0O 0 12/4=2.0
) poca comida? scomE
. expulsd excesivos gases o DB=
12| natulencias? O a O O
W= 1.0
. 4 L
Z o ensucid por accidente su ropa interior =3
=g 13 antes de poder llegar al bafo? O o O L] SCORE S-
&
{© Dinesh Khanna, MD, MS 2 UCLA SCTC GIT 2.0

Khanna D et al. Arthritis Rheum 2009.



Afectacion articulary
musculoesquelética

Monitorizacion y seguimiento

© Artritis SSc-patients (n=52)  RA-patients (n=24) p
— Sinovitis en + 16%.

— U1-RNP, RNApol. . 19 (75%) ol

Total number of synovitis 68 63

— Sindromes de superposicion

Charactensfics of synovifis

— antiPCC, FR
- Inflammatory activity 39/68 (57%) 41/63 (65%) NS

— MRI, US T

. og e -+ Power Doppler prade 1 33/ 68 (48% 23163 (36% 02

e Miositis pplerg 3/ 68 48%4) 363 (36%)
— Pm /S cl - *Power Doppler grade 2 or 3 6/ 68 (9%) 18/63 (29%) 0.007
— dcSSc
— CK Steen V et al. Rheum Dis N Am 2008
’ Avouac J et al. ] Rheumatol 2010

— EM G’ bIOp sia muscular. Ueda-Hayakawa I et al. Rheumatology 2010.

Mimura Y et al. Clin Rheumatol 2005.
Phumethum V et al. ] Rheumatol 2010.

Qullinan NP, Denton CP. Curr Op Rheumatol 2009.
Kowal-Bielecka O et al. Ann Rheum Dis 2009.
Elhai M et al. Arthritis Car Res 2012.
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Afectacion pulmonar intersticial

70-90% casos (40% clinicamente relevante).
La probabilidad de EPID en los primeros 3 aios es del 25%.

dcSSc mas riesgo (ATA-I, U3RNP) : mayor riesgo en los 5 primeros afios desde el diagndstico
(mayor caida de DLCO).

ISSc también tienen riesgo! (U1-RNP, Pm/Scl, Th/To).

Predominancia de patrén Neumonia Intersticial no Especifica (NINE) sobre el de Neumonia
Intersticial Usual (NIU): 76% vs 11%

Deteccién y monitorizacion Fiiigiizos
TACAR basal /seguimiento |
PFR COMPLETAS iniciales y con DLCO anuales. N ——
LBA: infecciones ocultas/oportunistas.
Biopsia pulmonar Unicamente en dudas diagndsticas. oo

Esputo inducido? T
Capilaroscopia? _S)w 3 Tﬁﬁiﬁm

Steen V. Ann Rheum Dis 2003

Benan M et al. Clin Rheumatol 2007

Altman RD et al. Arthritis Rheum 1991

Bouros D et al. Am J Respir Crit Care Med 2002.
Wells A.U. et al. Rheumatology 2009.
Kowal-Bielecka O et al. Semin Arthritis Rheum 2010.
Coghlan JG, Mukerjee D. Curr Opin Rheumatol 2001.



HRCT extent

<200 Indeterminate

/

FVC=T07%

=200

FVC<T0%

Low risk of
progression:
observe

Fiz. 1. Algerithm for the staging of the extent of interstitial lung disease in SSc.
Semi-quantitative CT evaluation is used initially, with recourse to an FVC threshold

treat

High risk of
progression:

of 70% when CT evaluation is indeterminate.

HOSEITAL DE LA . .
SANTA CREU I Unitat de Funcié Pulmonar
SANT PAU . -

T T AT AT M RA R R A Servei de Pneumologia
Cognoms: Sexe: F Data exploracio: 2500672012
MNom: Edat: g2 IMC: 347
NHC: Algada (cm): 150 DULTécnic: TERESA FEIXAS
Procedéncia: reumatologia Pes(kg): Fi-] Metge:

ESPIROMETRIA*

Tedric Mesurat % Tedric PBD Dif %%Canv % Tedric

FVC(L) 2,25 1,09 48 — — — —
FEV1(L) 1,52 0,95 62 — — — —
FEV1IFVC(%) 67,69 &7,00 129 — — — —
PEF(LIS) 457 —_ — — — — —
FEF25-75{LIS) 0,81 1,36 168 — —_ —_— —_
MEF50{L/S) 1,81 —_ — — — —

Goh NSL et al. Am J Respir Crit Care Med 2008



HAP y SSc

1. Hiperiension arierial pulmonar (HAF)
1.1. WiopSsca
1.2. Heredabie
12.1. BMPR2
1.2.2. ALK-1, endogling (con o sin ielangieciasia hemoragica hersditarsia)
1.2.3. Desconocido
1.3, Indhucida por FArmacas y Einas
. Asociado a HAP
1.4.2. Infeccion par el VIH
1.4.3. Hipemansion portal
1.4.4. Enfermedad cardibca congenita
1.4.5. Esguistosiomasis
1.4.6. Anemia hemoliica conica
1.5. Hipesiensian pulmanar [

1. Endermedad venoochisiva

2. Hiperiension pulmonar ca
2.1. Disfuncion sEbilica

22 oeuncinamsse SSC-PAH  67% 43% 24%

2.3. Enfermedad vavul

s tpenensinpumensr e SSC-N0 87% 72% 70%

3.1. Enfermedad pulino
3.2 Enfermedad pulmo PAH
4.3. OFras enfermedads
3.4, Trasoma respiratonio del susfio
3.5. Trasiomos e niposenilacion akeolar .
3.6, Exposicidn cénica 3 1z anHRumortality SSc-PAH 3.2(1.8-5.7) (p<0.001)
3.7. Anomalias del desamolio
4. Hiperiension pulmonar remboembalica cronica
5. HIP' o mesanismos poco clancs o muifacionales
5.1. Desonrdenes hematologicos: desardenes misloprolferatives, espleneciomia
5.2 Desinienes sisiemicos: sarcoigosis, Ristiodtosis pulmonar de ciiulas de Langemans, linfangiclelomiomalosis, neurciibromatosis,
vasculitis
5.3. Desonenes metabdlicos: ersermedad 48l amacenamients dad glucogena, enfermedad o Coucher, Tasiomas roideas
5.4. Oiros: chSTUICCon Tumoral, mediasinits #brosa, insudcienda renal oronica con didlisis

ALE-1: cin=ss fpo 1 =misr & los receplores de schvina; EMPRZ: receplor de profeines morfiogenéiicas doeas lpo 2; HAPA: hiperiension arderal pumonar asccsds;
VIH: virus de la inmunodehcencs humara.

Galié N et al. Eur Heart J 2009
Tyndall A et al. Ann Rheum Dis 2010
Hesselstrand R et al. Scand J Rheumatol 2010



1165 patients included 145 (70%) on Doppler
l echocardiography;
: 47 (23%) DLCO < 50% predicted
206 (18%) patients with without pulmonary fibrosis;
suspected PH 14 (7%) unexplained dyspnea

!

Right-heart catheterization (RHC)

> 123 (60%) normal RHC
v
40%) pulmonary hypertension (PH],
prevalence =7%
/*\\ v v
s (31%) confirmed 17 (8%) confirmed 2 (1%) pulmonary
( precapillary PH, postcapillary PH venoocclusive
Qrevalence =5% secondary to left-heart disease
e disease,
\/
prevalence =2%

42 patients with
isolated PAH

Figure 1. The distribution of patients with suspected pulmonary hypertension (PH) according to the noninvasive screening process and results
of right-heart catheterization (RHC). PAH: pulmonary arterial hypertension; DLCO: carbon monoxide diffusion capacity; ILD: interstitial lung

disease.

Avouac J et al. ] Rheumatol 2010
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Figure 1 Sreening protocol for systemic sclerosis patients

Diagndéstico UNICAMENTE por KT
cardiaco derecho: mPAP >
25mmHg & PCP < 15mmHg.

Ecocardiografia Doppler anual.

DLCO< 55% en PFR.
FVC/DLCO> 1,6-1,8
NT- proBNP.

VCP periungueal.

Ecocardiograma estrés?

V<limfs
[=sPAP <3 mmHg)

l Doppler ECHO (V") ‘

=

V'<2iim)s V'>imjs
(sPAPE-SmmHg)  (-sPAP> 5 mmhy)

‘.___.- .-.'\"-l
No dyspnoea
(or dyspnosa
explained by another
cause)

Dyspnoza
(not explained by
anotner cause)

*V: systolic regurgitant tricuspid flow velcity RHC

AN
Y Y
NoPAH Suspected PAH

¢

Hachulla E et al. Arthritis Rheum 2005.

Allanore Y et al. Arthritis Rheum 2008.

Cavagna L et al. ] Rheumatol 2010.

Hofstee et al. Ann Rheum Dis 2009.

Lambova S, Miiller-Ladner U. Autoimm Rev 2010.




Afectacion Cardiaca

D'(etdca:pm\&aiﬁﬁﬁlﬁod@éa|6feCtaCIOn carg),|
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Boueiz A et al. Curr Op Rheumatol 2010.

Ferri C et al. Medicine 2002.
Allanore Y et al. Rheumtaology 2008.
Kahan et al. Rheumatology 2009.



Afectacion Renal

Tuesday, 9 October, 2012
o Do Tame 1. Potential oulcome measures for renal disease in sderodama
Edad: 56
Qutcomea Comments
/.'\ Renal function assessment
120 o .. lsotope GFR Gold standard assessment & isotope
o e g e GFR that is independant of urinary collaction
100 ;- ‘/‘ Venous access may be difficult.
/ Croatinine clearance Low cost but full collection may
8 p, be difficuit for SSc cases.
e eGFR Good correlation with other measures.
= —e—o More sensitive to change than serum creatinineg.
w Sarum creatining Low sansitivity for change and confounded by
muscle mass, which is often reduced in 5Sc.
20 Urinary protein excretion  Significant proteinuria suggests renal crigis
. (akhough usually <1 g'24h).
2172010 WT2010 11172010 32272011 4272011 7018:2011 11/30/2011 6/202012 Tubular and glomesular proteinuria at lower levels
1VE2010 10/18/2010 3/3/2011 482011 &7/2011 10/11/2011 31372012 o5/2012 e Y
Filtrat glomerular estimat Tuasday, 9 October, 2012 Re
Sexo: Diona Vs lar
Edad: 56
80 —.—.—.—.—.—.\
\ /\\\ G
* > e E——
\ /}
40 -
= freed.
a0
20 1
outcome measure for conlemporary
10 managemant of renal crisis.
[1]
8/21/2010 10112010 111712010 222011 4/27/2011 TI2011 11/30/2011 /202012 Denton CP. Rheumatology 2008
1¥52010 1V18/2010 FII2011 482011 72011 1112011 132012 52012

Denton CP et al. Rheumatology 2009
Kamen DL et al. ] Rheumatol 2006
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Conclusiones

La Esclerosis Sistémica se caracteriza por:
heterogeneicidad,
Curso impredecible,
Alta mortalidad
Resistenica a terapias

Los autoanticuerpos especificos al momento del dx nos pueden ayudar en la
monitorizacion posterior de nuestros enfermos.

La clave de la mejoria de prondstico en pacientes con SSc es |la deteccion PRECOZ de las
complicaciones (complicaciones pulmonares).

El papel de algunos péptidos y de la VCP probablemente ganardan importancia la
monitorizacion de la enfermedad.

No podemos descuidar la presencia de comorbilidades que se pueden asociar con la
enfermedad.



Muchas Gracias




