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S Lr ¢Qué son las EPIDs?

Grupo de entidades clinico patoldgicas muy
heterogéneo.

Manifestaciones clinicas, radiologicas y funcionales
comunes.

Afecta principalmente al intersticio pulmonar y en
ocasiones al epitelio alveolar, al vascular y a la via
aérea distal.

Difieren en los mecanismos de su patogenia.
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YLF Clasificacidn ‘ z

e Se conocen mas de 150 variantes.

* Solo es posible identificar el agente en 1/3 de
ellas.

* En algunas neumopatias intersticiales el humo del
tabaco juega un papel importante.



Neumonias intersticiales idiopaticas (NIl):

a) Principales neumonias intersticiales idiopaticas (NII):
* Cronicas fibrosantes:
v’ Fibrosis intersticial idiopatica (FPI)
v" NINE
e Asociadas al Tabaco:
v' NID
v' BR-EPID
* Aguda/Subagudas:
v NOC
v' NIA
b) Neumonias intersticiales idiopaticas raras:
* Neumoniaintersticial linfoidea idiopatica
* Fibroelastosis pleuroparenquimatosa idiopatica
c) Neumonias intersticiales idiopaticas no clasificables.




EPID de causa conocida o asociada a un proceso bien definido:

* Asociadas a Enf del colageno.

* Neumoconiosis (polvosos inorganicos).

e Farmacosy RT.

 Neumonitis por Hipersensibilidad (Polvos organicos)
* Asociadas a enfermedades hereditarias.

e Sarcoidosis.

* Proteinosis alveolar.

* Microlitiasis alveolar

* Linfangioleiomiomatosis (LAM)
e Histiocitosis de Langerhans
 Amiloidosis.



S l Fisiopatologia

Fibrg)sis

Produccion
Dano epitelial aberrante de
repetido. fibroblastos y
remodelado.

Pérdida de la
arquitectura
normal.

Fibrosis:

Inflammation: may respond to anti-fibrotics
may respond to immunosuppressive/

modulatory therapy



; Fisiopatologia
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S LFibrosis Pulmonarldiopética‘ Z

e Causa desconocida

e Caracteristicas radiologicas e histologicas de NIU

e Caracterizada por el empeoramiento de la disnea
y de la funcion pulmonar.

* Prondstico: supervivencia 2-5 anos.



>jLFibrosis Pulmonar Progresiva ‘ Z

EPID diferente a FPI con evidencia radioldgica de
fibrosis y cumple 2 de los 3 criterios:

* Empeoramiento de los sintomas.

* Progresion radiologica.

* Progresion fisiologica:
(JReduccién absoluta en CVF >25%
(JReduccidén absoluta en DLco = 10%

e Durante el ultimo ano.



S Lr Tratamiento \Z

Tratamiento sintomatico.

Antifibroticos: inhiben la progresion.

Evitar factores que agraven (infecciones viricas y
RGE)

Manejo de comorbilidades (enfisema, HTP)
Ejercicio de fisioterapia-rehabilitacion.
Oxigenoterapia cuando se requiera.

Trasplante pulmonar si criterios.



S ' Pirfenidona (Esbriet®) ‘ z

* Primer farmaco aprobado para FPI leve-moderada.

* Oral, sintética. Pirfenidone

* Ensayos clinicos:
— CAPACITY 004
— CAPACITY 006
— ASCEND.

Inflammation Fibrosis

Arch Bronconeumo 1. 2020;56:163-



CAPACITY

S

Criterios de inclusion:

e 40-80 ainos con sintomas
FPl y diagnodstico en los 48
meses previos

e CVF 50%-90
e DLco 35%-90%

e TM6M: > 150m y Sat02
>83%

e <50 anos o sin criterios en
TCAR: biposia con NIU.

>

Criterios de exclusion:

e Enfermedad obstructiva
cronica.

e Enfermedad de tejido
conectivo

e Explicacion alternativa para
la enfermedad intersticial

e En lista de espera para
trasplante pulmonar.

N4
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CAPACITY 004

435 enrolled and

randomly allocated

:

174 assigned to pirfenidone 87 assigned to pirfenidone 174 assigned to placebo
2403 mg/day 1197 mg/day
13 discontinued study* 5 discontinued study* 8 discontinued study*
4 withdrew consent 2 withdrew consent 5 withdrew consent
8 adverse events 3 adverse events 3 adverse events
1 other reasont 17 discontinued treatment 31 discontinued treatment
38 discontinued treatment I 11 adv.erse‘even.ts‘ I 14 adv.erse’ even.ts_ P
21 adverse events 2 patient’s decision 4 patient’s decision
§ patient’s decision 4 deaths 4 lung transplant
3 lung transplant 9 deaths
5 deaths
4 other reasonst
A 4 v \ 4
161 completed study 82 completed study 166 completed study
174 assessed for efficacy 87 assessed for efficacy 174 assessed for efficacy
@ [ ] [ ] @ @ @
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li\ Inl li\ 409 (94%) completaron el estudio
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CAPACITY 006

344 enrolled and

randomly allocated

171 assigned to pirfenidone
2403 mg/day

13 discontinued study*
6 withdrew consent
G adverse events
1 sponsor’s decision
1 other reason§

173 assigned to placebo

9 discontinued study*®
5 withdrew consent
4 adverse events
31 discontinued treatment
14 adverse events

34 discontinued treatment 3 patient’s decision
24 adverse events 3 lung transplant

3 patient’s decision 11 deaths

2 lung transplant

1 sponsor's decision

1death

3 other reasonsY|

\ 4 A4

158 completed study 164 completed study
171 assessed for efficacy 173 assessed for efficacy




CAPACITY

Objetivo primario: variacion en %CVF a la semana 72.

o 004: pirfenidona 2403mg redujo significativamente el descenso en el %CVF comparado
con placebo (—8:0% vs —12:4%). Qf

o 006: sin diferencias significativas (—9:0%vs —9:6%).

o Agrupados: pirfenidona 2403mg —8:5% vs —11:0% placebo. Qf

A B C
0 T o
N~ 004 . 006 e Agrupados
2 - 5 —\“\\ - R "‘*--__‘_\ - B _\\___\\
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E 4 - -
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e } 1
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& -10- - .

»_'T-; Pirfenidone 2403 mg/day (n=174)

= 12 Pirfenidone 1197 mg/day (n=87) “| — Pirfenidone 2403 mg/day (n=171) T Pirfenidone 2403 mg/day (n=345)

Placebo (n=174) Placebo (n=173) Placebo (n=347)
14 T T T T T T T T T T T T T T T T T T
0 12 24 36 48 60 72 0 12 24 36 48 60 72 0 12 24 36 48 60 72
Weeks Weeks Weeks

bsolute difference* 14% 2.5% 46% 48% 41% 44% 04%  2.8% 24% 19% 06% 06% 05% 2.7% 3:5% 3-3% 24%  2.5%
Relative difference* 53:56% 652% 63.7% 523% 383% 353% 31.5% 621% 482% 273% 7-:6% 6:5% 28.5% 636% 575% 41.6% 251% 22.8%

p valuet 0061 0.014 0.0001 0.0009 0-0002 0-001 0021 0:0001 0011 0005 0172 0501 0.003 <0:0001 <0-0001 <0-0001 0-0003 0-00%

jre 2: Mean change from baseline in percentage predicted FVC in study 004 (A), study 006 (B), and the pooled population (C)



CAPACITY

O—\
e

10— _____—_ ) . )
e Objetivos secundarios:
= 20
3
£ =307 TM6M: diferencia minima de 24-45m
S F -40 o 004: no significativo
2 g 0~ o 006: significativo (redujo descenso)
28 " o Agrupados: 31% diferencia relativa
35 -60-
. | P
%, S %Dlco: no significativo
,_g 80 Pirfenidone 2403 mg/day (n=345)

Placebo (n=347) . T
20 bt i : : : Disnea: no significativo
0 12 24 36 48 60 72
Weeks
Absolute difference® (m) 39 18.6 18.7 19.8 233 24.0
Relative difference* 322% 62.8% 525% 406% 382% 312%
pvaluet 0760 042 0053 0004 0002 0.0009

Figure 4: Mean change from baseline in 6-min walk test distance in the
pooled patient population (studies 004 and 006)



CAPACITY

A
00 ; 004 Kaplan-Meier: tiempo de supervivencia
, R Qf libre de progresion (muerte o descenso
0+ — !
- del 210% CVF o 2 15% DLCO)
g 60 . : R . =
& Hazard ratio 0.64 (95% C10-44-0.95; p=0023)" A
g . ‘ <}—-_—| Reduccion del riesgo de progresion 36%
20 __ pirfenidone 2403 mg/day Reduccidn del riesgo de progresion 26%

Pirfenidone 1197 mg/day
Placebo

T T T I T U

ool BFCRATRRe
N

T T T
0 12 24 36 48 60 84 96 108 120
A Week €
Number at risk r
rfenidone 2403 mg/day 171 167 160 157 148 138 55 23 5 100 T—=—_ Ag u pa d 0s
irfenidone 1197 mg/day 87 86 79 74 68 64 27 1 5 TTm—
Placebo 173 162 150 136 126 116 44 2 4 — : Q‘y
100 = i ;
L . ' -
. O - - \‘ﬂ
\. : 006 & 60 St g . X
80 ~> . Hazard ratio 0-74 (95% Cl 0.57-0-96; p=0-025)* | N
: \_\—__' % g ' |
= 60 & 40 {
< Hazard ratio 0-84 (95% C10.58-1.22; p=0-355)* :
: ;
& 40 20 :
Pirfenidone 2403 mg/day
20 Placebo
,. , 0 T T T T T t T T T T
Pirfenidone 2403 mg/day 0 12 24 36 48 60 72 84 96 108 120
Placebo Week
0 ; . eeks
0 ) 24 36 48 60 72 8 96 108 120 Number at risk
Weeks Pirfenidone 2403 mg/day 341 329 317 306 284 264 116 58 12 2
Number at risk Placebo 345 329 303 280 261 239 95 50 11 1

idone 2403 mg/day
Placebo

170 162 157 149 136 126 61 35
172 167 153 144 135 123 51 29

~N N
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ASCEND ‘ Z

* Objetivo: confirmar la eficacia y seguridad de pirfenidona de

2.403 mg vs placebo.

e Aleatorio, doble-ciego, controlado con placebo.

Criterios de inclusion:
o 40-80 anos con FPI.

o Patron NIU en
TACAR/biopsia

o CVF: 50-90%

o DLCO: 30-20%

o CVF/VEF1: 20,80
o TM6M : =2150m.

Criterios de exclusion:

o Empeoramiento clinico
entre el screening y el ler d.

o Respuesta
broncodilatadora.

o Uso de tabaco en los 3
meses anteriores.

o Historia de asma o EPOC

o En lista de trasplante pulm.

-2 o Infeccién activa.
o Inmunosupresores.



ASCEND

555 pacientes: 278 pirfenidona (243 completaron) y

277 placebo (241 completaron)

Variable principal : variacion % CVF a la semana 52.

muerte

Pirfenidona
} b Placebo
2.403 mg/dia (n=277)
(n=278) e
T Y 2
Disminucion =10% en CVF o 46 (17%) 88 (32%)

Disminucion en CVF < 10%

169 (61%)

162 (58%)

Ninguna disminucion (variacion en
la CVF = 0%)

27 (10%)




YL ASCEND R

Variables secundarias:
Q‘fa TMG6M: se redujo > 50 metros en el 26% con
V4

pirfenidonay el 36% con placebo.
RR de muerte o progresion: redujo en un 43%.

gfg- Disnea: sin diferencias significativas, 220 en 81
(29,1%) pirfenidona vs. 100 (36,1%) placebo.

g@- Mortalidad: sin diferencias estadisticamente
significativas.

Q\% Supervivencia libre de progresion: si diferencias.



S L Meta-analisis ‘ Z

Resultados de CAPACITY y ASCEND tras 1 afio de
tratamiento.

Reduccion en la proporcion de pacientes con un
descenso de la CVF 210% o muerte (43.8%) y un

incremento de |la proporcion de casos con CVF estable
(59.3%).

Beneficios en la supervivencia libre de progresion.



Pirfenidona

Pirfenidone Placebo

2403 mg/day  (n=347)

(n=345) Efectos adversos:
Nausea 125 (36%) 60 (17%)
= Y ) 1. Gastrointestinales
Dyspepsia 66 (19%) 26 (7%)
e SR 2. Rashy fotosensibilidad.
Vomiting 47 (14%) 15 (4%)
Phot itivity reacti 42 (12% 6 (2% H P

kel i e = 3. Alteraciones de la funcion
Anorexia 37 (11%) 13 (4%) ,
Arthralgia 36 (10%) 24 (7%) he o atica.
Insomnia 34 (10%) 23 (7%)
Abdominal distension 33(10%) 20 (6%)
Decreased appetite 30 (9%) 10 (3%)
Stomach discomfort 29 (8%) 6 (2%) CO nt ra i n d i Ca C i O n eS .
Weight reduction 28 (8%) 12 (3%) ’
Abdominal pain 26 (8%) 12 (3%) ° H M P 2
— T Hipersensibilidad al farmaco
Pharyngolaryngeal pain 24 (7%) 16 (5%) .
(

Pruritus 22 (6%) 14 (4%) F I u Voxa m I n a
Hot flush 18 (5%) 4 (1%)

 Hepatopatia o nefropatia grave.

Data are number of patients (%). *Occurring in 5% or more of patients given
pirfenidone 2403 mg/day in study 004 and study 006, and with an incidence
1.5 times greater than that in patients given placebo.

Table 4: Treatment-emergent adverse events*



y Pirfenidona

Conclusion:

* Pirfenidona es segura y bien tolerada. La adherecia al
tratamiento es alta.

* Reduccion en el descenso de CVF a las 72 semanas de
tratamiento con pirfenidona respecto al placebo.

* |Incrementa un 30% la supervivencia libre de progresion
respecto al placebo.



YL"ntedamb (Ofev®)R

Inhlbldor triple de los receptores tirosina cmasa

SIGNAL TRANSPULTION

CASCAPE

¥

ANGIOGENESIS
FROLIFERATION
MIGRATION
INVASION
PERMEABILITY



;L INPULSIS J‘Z

2 ensayos en fase 3 de 52 semanas: INPULSIS-1
and INPULSIS-2.

205 centros en 24 paises.

Nintedanib 150mg 2/d . Aleatorizados, doble
ciego, comparado con placebo

1066 pacientes asighados aleatoriamente en un
ratio 3:2 a nintedanib o placebo.



>

INPULSIS

<

Criterios de incIusic’m:Q\%>
 Edad 240

* Diagnosticado FPI <5 ainos
 TCAR en los ultimos 12m.

e Patron en TCAR % biopsia.
 CVF >50%

* DL 30%-79%

Criterios de exclusion:

Tratamiento para FPI: 83

prednisona a dosis altas,
azatioprina, N-acetilcisteina.

e QObstruccion via aérea.

Trasplante de pulmon.

Enzimas hepaticas o
bilirrubina x1.5

Riesgo de sangrado.
Tratamiento anticoagulante.
Infarto o ictus reciente.



[Objetivo primario: tasa anual del descenso en la CVF]

. INPULSIS-1 B INPULSIS1
O =====-paaaaapay = ======mmmmm——————————— 50
U
1 1 — 0_ R I A ——
g 50 %:é' Nintedanib, 150 mg twice daily
= 504
6 =~ -100- Qg
g 5 T=E
e -1004
o =
- :é_ -150+ -1147 § = 1 Placebo
E g =~ j -150-+ .
< £ _2004 | Difference. 125.3 g £ Adjusted mean difference, 1 T
3 (95% Cl, 77.7-172.8) & _200- 109.9 (95% CI, 71.3-148.6)
3 aso P00 :[ P<0.001 l
E 2399 -250 T T T T T T T
- 0 2 4 6 12 24 36 52
-300 . . Week
Nintedanib, Placebo
150 mg (N=204) No. of Patients
Twice Daily Nintedanib 303 301 298 292 284 274 250
(N=309) Placebo 202 198 200 194 192 187 165
. INPULSIS2 D INPULSIS-2
I Rt e e P P 50-
U B e e S e N e e e e e e e o
@ -50- gE "
2 S0 Nintedanib, 150 mg twice daily
4 S -50- I
5 -100-
o g — LI
& T % @ -1004 1 T *
&= -150- -113.6 @ § 1 Placebo
E g Difference, 93.7 § & -150- |
<< _200- P (:SO?:ICI' 43-142.7) 3 E Adjusted mean difference, 1
3 <0. =& _2004 109.8 (95% Cl, 70.9-148.6) T
9 P<0.001 1
= -250- -207.3
<< —250 T 11 T T T L Al
0:72:4.6 12 24 36 52
-300
Nintedanib, Placebo Week
150 mg (N=219) No. of Patients
Twice Daily Nintedanib 323315 315 312 303 295 269
(N=329) Placebo 215 210 207 209 203 196 180



5 144

B2 1 [ Exacerbaciones agudas ]

3 — —

26 114

: g 104

~§‘§ 9 Sin diferencias significativas (6.1% vs 5.4%,)
e m

g 3 Hazard ratio, 1.15 (95% Cl, 0.54-2.42)
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S INPULSIS

SGRQ: St. George’s Respiratory Questionnaire

6@ o INPULSIS-1, no diferencias significativas: 4.34 nintedanib vs
4.39 placebo.

Q%o INPULSIS-2, pequeno incremento significtaivo (menos
deterioro en la calidad de vida): 2.80 vs. 5.48.

8@0 Agrupado: no diferencias significativas. (diferencia: -1.43)

Muerte: cualquier causa, causa respiratoria o 28 dias tras ultima
dosis del estudio.

gg — No diferencias significativas. 5.5% vs7.8%



Intensidad medio-moderada. INPULSIS-1 INPULSIS-2

Discontinuacién en 14 pacientes (4.5%) WCH | B ol o
number of patients (percent)
Any adverse event 298 (96.4) 181 (88.7) 311 (94.5) 198 (90.4)
Any adverse event, excluding progression 296 (95.8) 179 (87.7) 311 (94.5) 197 (90.0)
of idiopathic pulmonary fibrosis*
Most frequent adverse events
Diarrhea 190 (61.5) 38 (18.6) 208 (63.2) 40 (18.3
Nausea 70 (22.7) 12 (5.9) 86 (26.1) 16 (7.3)
Nasopharyngitis 39 (12.6) 34 (16.7) 48 (14.6) 34 (15.5)
Cough 47 (15.2) 26 (12.7) 38 (11.6) 31 (14.2)
Progression of idiopathic pulmonary fibrosis* 31 (10.0) 21 (10.3) 33 (10.0) 40 (18.3)
Bronchitis 36 (11.7) 28 (13.7) 31 (9.4) 17 (7.8)
Upper respiratory tract infection 28 (9.1) 18 (3.8) 30 (9.1) 24 (11.0)
Dyspnea 22 (7.1) 23 (11.3) 27 (8.2) 25 (11.4)
Decreased appetite 26 (8.4) 14 (6.9) 42 (12.3) 10 (4.6)
Vomiting 40 (12.9) 4 (2.0) 34 (10.3) 7(3.2)
Weight loss 25 (8.1) 13 (6.4) 37 (11.2) 2 (0.9)
Severe adverse eventsy 81 (26.2) 37 (18.1) 93 (28.3) 62 (28.3)
Serious adverse eventsy 96 (31.1) 55 (27.0) 98 (29.8) 72 (32.9)
Fatal adverse events 12 (3.9) 10 (4.9) 25 (7.6) 21 (9.6)
Adverse events leading to treatment 65 (21.0) 22 (10.8) 58 (17.6) 33 (15.1)
discontinuation§
Gastrointestinal disorders 26 (3.4) 3 (1.5) 21 (6.4) 2 (0.9)
Respiratory, thoracic, and mediastinal 12 (3.9) 10 (4.9) 8 (2.4) 18 (8.2)
disorders
Investigation results§ 10 (3.2) 1 (0.5) 8 (2.4) 1(0.5)
Cardiac disorders 5 (1.6) 4 (2.0) 2 (0.6) 3 (1.4)
Elevacion de las enzimas hepaticas 4.9%vs 0,5%; 5,2%vs 0,9%




S Tomorrow

Ensayo de 12 meses, en fase 2, 4 dosis diferentes de
nintedanib comparadas con placebo.

92 centros en 25 paises

432 pacientes: 0100 mg 2/d
o 50 mg 1/d 0150 mg 2/d
o 50 mg 2/d oPlacebo

112 discontinuaron el farmaco: 85.7% por efectos adversos.

20 pacientes (23%) en el grupo de mayor dosis se redujo la
dosis.

Los datos de CVF y del SGRQ tras la discontinuacion no fueron

usados en los analisis.



S Tomorrow

Criterios de inclusion: Q/ Criterios de exclusion: 2\3

e Edad >40 * Tratamiento para FPI:
prednisona a dosis altas,
azatioprina, N-acetilcisteina.

e Diagnosticado FPI <5 anos

* TCAR en los ultimos 12m. e Obstruccidn via aérea
* Patrén en TCAR * biopsia. * Trasplante de pulmodn
e FVC >50%  Enzimas hepaticas o

* DL, 30%-79% bilirrubina x1.5

* Riesgo de sangrado.
* Tratamiento anticoagulante.
* |nfarto o ictus reciente.



S l Tomorrow

Objetivo primario: tasa de cambio anual en CVF.

sin diferencias significativas
0.00 1~ -~ mmmmwr === BN - - e e

-0.054

-0.104

-0.154

-0.204 l

-0.254

Annual Rate of Change in FVC (liters/yr)

-0.30-
Placebo BIBF 1120 BIBF 1120 BIBF 1120 BIBF 1120

(N=383) 50 mg 50 mg 100 mg 150 mg
Once Daily Twice Daily Twice Daily Twice Daily
(N=385) (N=86) (N=385) (N=84)




—[EI descenso del 210% CVF fue menor con el grupo de mayor dosis.]—

0.10+ ~a— BIBF 1120, 150 mg twice daily
—e— BIBF 1120, 100 mg twice daily
0.05 - BIBF 1120, 50 mg twice daily
i ~m~ BIBF 1120, 50 mg once daily
— ~4— Placebo
E 0.00
w
2
= -0.05-
v
z
£ -0.104
8
<
[
G -0.15-
-0.20+
-0‘25 1 | ] 1 1 I ]
0 50 100 150 200 250 300 350
Day
0 15 29 43 85 169 253 365
No. of Patients
Total 432 419 416 415 398 385 372 317
Placebo 87 81 82 82 80 79 74 61
50 mg once daily 87 85 82 80 78 72 71 61
50 mg twice daily 86 85 86 86 82 81 80 71
100 mg twice daily 86 84 84 84 80 82 79 67

150 mg twice daily 86 84 82 83 78 71 68 57




S l Tomorrow

Exacerbaciones: incidencia menor con el grupo 150mg 2/d.
Tendencia dosis-respuesta.

Incidence of Acute Exacerbations

per 12 Mo at Risk

16
14~
12=
10

Placebo
(N=87)

BIBF 1120
50 mg

BIBF 1120 BIBF 1120  BIBF 1120
50 mg 100 mg 150 mg

Once Daily Twice Daily Twice Daily Twice Daily

(N=87)

(N=86) (N=86) (N=86)




FLF Tomorrow R

* Dlco y TM6M: no diferencias significativas.

 SGRQ: pequeina reduccion (mejoria de la calidad
de vida). Con tendencia dosis-dependiente.

* Muerte:

— Menos muertes de causa respirtoria con 150mg 2/d y
100mg 2/d.

— No diferencias significativas en muerte por cualquier
causa.



S Lr Tomorrow

Efectos adversos:

La mayor proporicion de pacientes que discontinuaron fue 150
mg 2/d (30.6%), y la menor en 100 mg,2/d (14.0%).

Principalmente por reacciones gastrointestinales.

Contraindicadciones:

o Diarrea o alérgicos al cacahuete o soja.
o Nauseasy vomitos, o insuficiencia hepatica grave.
o Anorexia o Diatesis hemorragica o
o Pérdida de peso anticoagulacion cronica
: - o Cardiopatia isquémica no controlada
o Alteraciones hepaticas.

o Cirugia abdominal reciente (menos
de 4 semanas).



YL Nintedanib (Ofev®)R

Conclusion:

o Disminuye significativamente la pérdida de funciéon pulmonar
Alarga el tiempo hasta la primera exacerbacion

Mejora modestamente los indices de calidad de vida

Reduce el riesgo de mortalidad.

o O O O

El efecto adverso mas frecuente (60% de los casos) es la
diarrea, de leve-moderada intensidad. Solo en un 4-5% llega a
obliga a la retirada.



Nuevos ensayos

Hay ensayos clinicos de fase Il combinando pirfenidonay
nintedanib, podrian actuar de forma sinérgica y generar un
mayor beneficio.

\,Ambas podrian ser efectivas en disminuir la progresion en FPP.

Ensayos clinicos en curso o planeados para pacientes con fibrosis pulmonar progresiva

Ensayo clinico (identificador) Enfermedad Medicamento en investigacion Objetivo primario

NCT02958917 NH fibrotica Pirfenidona Cambio en la CVF en un aho
PirFS-NCT03260556 Sarcoidosis fibrotica Pirfenidona Cambio en la CVF en un ano
NCT03820726 Varias EPID Nintedanib Incidencia de efectos adversos (extension ¢
NCT03385668 (PIRFENIVAS) EPID asociada a anti-MPO Pirfenidona Cambio en la CVF en un aho
NCT0O3856853 EPID-SSc Pirfenidona Cambio en la CVF en un ano
NCT03857854 EPID-Dm Pirfenidona Cambio en la CVF en un aho
NCTO03313180 EPID-SSc Nintedanib Incidencia de los efectos adversos
NCT02808871 (TRAIL 1) EPID-AR Pirfenidona Cambio en la CVF o muerte
NCT03221257 (SLS 1II) EPID-SSc Pirfenidona y micofenolato Cambio en la CVF en 18 meses
NCT04193592 (PEARL) Hermansky-Pudlak Pirfenidona Reduccion de 1a CVF> 10% a 6 y 12 meses
NCT04325217 EPID-SSc Nintedanib Incidencia de los efectos adversos
NCT04161014 (NiPPS) Neumoconiosis Nintedanib Cambio en el VEF, hasta 36 meses
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