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SITUACIÓN ACTUAL

• Elevada morbimortalidad
• Dos fármacos antifibróticos disponibles

• Eficacia limitada

• Escasas opciones ante una exacerbación
• Deterioro progresivo de la calidad de vida



• Más opciones
• Fármacos eficaces en la exacerbación
• Terapias que mejoren las comorbilidades
• Beneficio sobre calidad de vida y supervivencia
• Detención del progreso de la enfermedad
• Curación 





LÍNEAS DE INVESTIGACIÓN



TERAPIA COMBINADA

• Difícil reclutamiento
• EA limitantes

• Objetivo principal de 
seguridad: cumplido

• Potencia insuficiente para 
demostrar superioridad
• CVF: -13,3 ml vs -40,9 ml



ACETILCISTEÍNA

• Posible beneficio por 
efecto antioxidante

• Sin diferencias en la 
variable principal (CVF)

• Utilización de la vía 
inhalada y en combinación

• Resultado nuevamente



ANÁLOGOS DE PENTRAXINA

• PRM-151 o Zinpetraxin alfa
• 10 mg/kg/4s IV
• Permitidos antifibróticos

concomitantes

• Mejoría variable principal
• Cambio CVF% (2,3; p<0,001)

• Reclutando F3
• NCT04552899



ABm ANTI-CTGF

• Pamrevlumab
• 30 mg/kg/3s IV
• No permitidos antifibróticos

concomitantes

• Mejoría variable principal
• Diferencia cambio CVF% (4,3; 

p<0,033)

• Reclutando F3
• NCT03955146, NCT04419558



INHIBIDORES FOSFODIESTERASA 4B

• BI1015550 18 mg dos veces 
al día

• Análisis según antifibróticos
concomitantes

• Mejoría variable principal
• Sin tto base: 88,4 ml
• Con tto: 62,4 ml

• Reclutando F3
• NCT05321069



PRIMERAS FASES DE DESARROLLO

• Estudio F1
• Ahora conocido como 
GB0139
• Finalizado reclutamiento F2
• NCT03832946



RESULTADOS NEGATIVOS

• Agonista receptores 
proteínas G

• F2: resultados 
“esperanzadores”

• Discontinuación 
desarrollo

• Inhibidor de la autotaxina
• F2: resultados 

exploratorios

• Interrupción EC F3
• Isabela 1 y 2 (NCT03711162 y 

NCT03733444)



TERAPIAS DIRIGIDAS

Anti IL-4/13
• Lebrikizumab
• Romilkimab

Ácido lisofosfatídico
• BMS-986020



ANTIBIÓTICOS

Sin beneficio en variable 
principal

Finalizado prematuramente



MANEJO DE LAS EXACERBACIONES

• Eficacia y seguridad de 
cuatro pulsos de CFM

• Variable principal: SG a 
los 3 m

• Trombomodulina alfa
• Autorizada para coagulación 

intravascular diseminada

• Variable principal: SG a 3 m

• Sin beneficio • Sin beneficio



MANEJO DE LAS COMORBILIDADES

Control síntomas: tos
• RVT-1601

Hipertensión pulmonar
• Riociguat, sildenafilo
• Treprostinil inhalado

• EECC F3 abiertos
• NCT00705133, NCT04708782
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