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RESUMEN

La Esclerosis Sistémica (ES) es una enfermedad
autoinmune crénica con la tasa mas alta de
mortalidad y morbilidad entre las enfermedades
reumaticas, se caracteriza por daflo vascular y
fibrosis tanto cutaneo como de érganos internos. Se
presenta una serie de cuatro casos clinicos de
pacientes femeninos ecuatorianos afectos de dicha
patologia, en concomitancia con otros
padecimientos autoinmunes diagnosticados y en
seguimiento en el Hospital General Docente de
Calderoén de la ciudad de Quito.
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ABSTRACT

Systemic sclerosis (ES) is a chronic autoimmune
disease with a higher rate of mortality and morbidity
among rheumatic diseases, it is vascular damage and
both skin fibrosis and internal internals. We present
a series of four clinical cases of Ecuadorian female
patients affected by the said pathology, in
concomitance with other autoimmune diseases,
diagnosis and follow-up in the General Teaching
Hospital of Calderdn in the city of Quito Ecuador.
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INTRODUCCION

La Esclerosis Sistémica (ES) o esclerodermia es una enfermedad crénica de fibrosis autoinmune
caracterizada por una triada de factores clave en su patogenia: vasculopatia de pequefios vasos,
disfuncion en la proliferaciéon de fibroblastos y produccion de auto anticuerpos®?3. En la capital de
Argentina, Buenos Aires, se ha reportado una tasa de incidencia de 21.2 casos por milléon de personas
al aflo y una prevalencia de 296 casos por millén de habitantes®.

La Esclerodermia tiene la mas alta carga de mortalidad y morbilidad entre las enfermedades
reumaticas®. El mayor impacto de la enfermedad se presenta en los primeros dos afios de la aparicién,
pues a su diagnostico la acumulacion de dafios es avanzada y la tasa de mortalidad es mayor>.

Su evolucién y prondstico dependen de la afectacion cutanea, asi como del compromiso generalizado,
clasificandose en ES limitada, difusa, pre-esclerodermia, ES sin esclerodermia y ES como parte de un
sindrome de superposicion®.

El diagndstico se basa en criterios clinicos y de laboratorio. Los anticuerpos anti topoisomerasa | (Scl-
70) y anti centromero estan presentes entre un 30-40% de pacientes con ES difusa y en un 80% en
pacientes con ES limitada respectivamente’.
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OBSERVACION CLINICA

Se presentan cuatro pacientes de sexo femenino, mestizas, con manifestaciones clinicas compatibles
con ES, el rango de edad fue de entre 24 y 58 afos. Todas las pacientes presentaron fendmeno de
Raynaud y esclerosis de ambas manos, proximal a las articulaciones metacarpofaldngicas. Para el
diagnodstico de ES nos basamos en los criterios ACR-EULAR, 2013. En todos los casos se realizd
tomografia pulmonar de alta resolucion, ecocardiograma Doppler, perfil de auto anticuerpos vy
capilaroscopia. En la tabla 1 se resumen los hallazgos clinicos y criterios diagndsticos ACR-EULAR que
presentaron las pacientes.

Criterios de ACR- Anticuerpos Afectacion
Paciente Sexo Edad EULAR-2013* Positivos sistémica Tipo de ES
Sindrome  de
ANA sobre posicién
(LEG con
Anti-DNA de doble esclerodermia
A cefi cadena limitada)
1 F 57 Puntaje: 23 Anti-SM HP !leve
A cf g h,i
2 F 24 Puntaje: 25 ANA EPI2 ES difusa
AI CI fl gl iIj ANA
3 F 58 Puntaje: 25 Anti- scl 70 No ES limitada
ANA
Anti-Scl 70
Anti-SM ES limitada
Anti-DNA ds como parte de
una
Anti-Jol Enfermedad
ANti-RNP U1 mixta qel tejido
conectivo y
Acfel] (€ ant|. card|o||p!na, smcj{rome' N
lgG anti P2 glico- antifosfolipidico
4 F 37 Puntaje: 25 proteinal HP severa trombdtico

1. Sexo: F: Femenino

2. HP: hipertension pulmonar
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3. EPI: enfermedad pulmonar intersticial
*CRITERIOS ACR- EULAR:

= a) Esclerosis de la piel de ambas manos proximalmente a las articulaciones
metacarpofalangicas (9 puntos)

= b) Edema de todos los dedos, dedos en salchicha (2 puntos)
= ) Esclerodactilia (4 puntos)

= d) Ulceras en yemas de los dedos (2 puntos)

= ¢) Cicatrices en las yemas de los dedos (3 puntos)

= f) Telangiectasias (2 puntos)

*» g) Anomalias de los capilares (2 puntos)

= h) HAP/ EIP (2 puntos)

* i) Fendmeno de Raynaud (3 puntos)

* j)Anticuerpos caracteristicos: anticentromero, antitopoisomerasa I, anti RNA polimerasa Il (3
puntos)

La paciente 1 presentd positividad para anticuerpos Anti-DNA de doble cadena a titulos de 33.95 Ul/mll
(rango normal: menor a 25 Ul/ml) y Anti-Sm a titulos de 26.9 Ul/ml (rango normal: menor a 25 Ul/ml),
anticuerpos con alta especificidad para lupus eritematoso generalizado (LEG), por tal motivo
consideramos como diagnodstico definitivo un sindrome de sobre posicion (LEG con esclerodermia
limitada)

La paciente de menor edad fue clasificada dentro de la variedad difusa de ES debido a su compromiso
cutaneo extenso e intersticial pulmonar.

La paciente 4 presentd hallazgos de otras enfermedades autoinmunes y un perfil de auto anticuerpos
compatible con el diagnostico de enfermedad mixta de tejido conectivo (EMTC) y sindrome
antifosfolipidico trombodtico.

En la Figura 1 se muestran los hallazgos clinicos mas llamativos de las pacientes.
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Figura 1: Hallazgos clinicos relevantes: a). telangiectasias en areas expuestas, b). esclerodactilia, c). dedos en

salchicha d). microstomia e), f), g), h), i), j) capilaroscopia: dilatacién y pérdida capilar. —

DISCUSION

La Esclerosis Sistémica (ES) pertenece a una conectivopatia caracterizada por vasculopatia inicial, una
fase inflamatoria y fibrosis que afecta la piel y érganos internos. El fendmeno de Raynaud es el sintoma
inicial y casi constante en la enfermedad, como en nuestros casos. Entre el 20% a 25% de los pacientes
pueden presentar calcinosis®.

Para llegar al diagndstico de ES se usan los criterios de la American Collage of Rheumatology /
European League Against Rheumatism (ACR/EULAR) validos hasta la actualidad, con una sensibilidad
del 91% vy especificidad del 92%#2. La puntuacién mayor o igual a 9 se define como ES®.

El 90% de los pacientes tienen anticuerpos anti nucleares positivos a titulos altos, anticuerpos anti
centréomeros en el 30%, mas comunes en mujeres, muy especificos en la forma cutanea limitada, con
menor riesgo de afectacién visceral, con hipertensién pulmonar y afeccion digestiva tardia. Los
anticuerpos anti-topoisomerasas | o anti Scl 70, son mas comunes en varones, especificos de formas
cutaneas difusas, con mayor riesgo de fibrosis pulmonar, Ulceras digitales y afeccién
musculoesquelética®.

Para un éptimo manejo de esta patologia es importante clasificar el tipo de esclerodermia, investigar
el compromiso generalizado, e instaurar tratamiento inmunosupresor que varia de acuerdo a los
organos afectados y a las manifestaciones clinicas mas destacadas en cada paciente. A nivel cutdneo
el cuidado con emolientes, esteroides topicos anti pruriginosos es importante, asi como el tratamiento
de la calcinosis cutis y de las telangiectasias que mejoraran la estética de los pacientes®. También se
recomienda a los pacientes mudarse a regiones calidas pues este clima disminuye la gravedad,
especialmente de la isquemia digital®.
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Respecto al prondstico de estas pacientes con colagenopatias autoinmunes generalizadas, al
superponer o asociar signos de esclerodermia, resulta en una peor calidad de vida, porque esta
enfermedad termina repercutiendo en el dmbito socioecondmico, tal es asi que padecen tasas de
desempleo superiores a la de otras enfermedades cronicas.®

CONCLUSIONES

La ES es una enfermedad autoinmune crénica con manifestaciones clinicas muy diversas, en ocasiones
es parte de sindrome se super posicion, particularmente con lupus eritematoso generalizado,
sindrome antifosfolipidico o enfermedad mixta del tejido conectivo. Su prondstico depende del
compromiso de érganos internos y de la asociacion con otras enfermedades autoinmunes.
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