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RESUMEN

Introduccion: La esclerosis sistémica es considerada una enfermedad rara de caracter cronico
e incapacitante y una de las consecuencias mas importantes de esta enfermedad es el
deterioro funcional y su tendencia a la cronicidad, que constituyen la principal causa de
restriccion de la movilidad y de discapacidad, tanto para la vida diaria como para el trabajo.
Métodos: Se realizé un estudio observacional descriptivo, transversal para evaluarla capacidad
funcional en pacientes con esclerodermia sistémica en el Centro de Referencia de
Enfermedades Reumaticas. Se analizaron variables sociodemograficas y clinicas. Se evalud la
capacidad funcional para realizar las actividades de la vida diaria con el HAQ-CU, la capacidad

funcional de la mano con el CHFS y la capacidad funcional de la boca con el MHISS.
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Resultados: Predomind la forma difusa de la enfermedad 53(56 %), los mayores de 60 afios 33
(35 %) y sin discapacidad 47 (49 %).

Conclusiones: La proporcion de individuos de menos de 5 afios y mas de 10 afios de
diagndstico fue similar y tuvieron la mayor representacion. Cerca de la mitad de los enfermos
no tenia discapacidad. La capacidad funcional de la mano y la capacidad funcional de la boca
se relacionaron con la capacidad para realizar las actividades de la vida diaria.
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ABSTRACT

Introduction: Systemic sclerosis is considered a rare, chronic and disabling disease, and one
of the most important consequences of this disease is functional deterioration and its tendency
to become chronic, which constitute the main cause of mobility restrictions and disability, both
for daily life and for work.

Methods: A descriptive, observational, cross-sectional study was carried out to evaluate the
functional capacity of patients with systemic scleroderma at the Rheumatic Diseases
Reference Center. Sociodemographic and clinical variables were analyzed. The functional
capacity to perform daily life activities was evaluated with the HAQ-CU, the functional capacity
of the hand with the CHFS and the functional capacity of the mouth with the MHISS.

Results: The diffuse form of the disease predominated 53 (56%), those over 60 years of age 33
(35%) and those without disabilities 47 (49%).

Conclusions: The proportion of individuals younger than 5 years and older than 10 years of
diagnosis was similar and they had the highest representation. Nearly half of the patients had
no disability. Functional capacity of the hand and functional capacity of the mouth were related
to the ability to perform activities of daily living.
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Introduccion

La Esclerodermia es una palabra de origen griego que significa “piel dura” (skleros: duro;
dermis: piel).Hipdcrates (460-370 a.C.) podria ser quien por primera vez habria reconocido esta
entidad en un hombre de Atenas, que tenia engrosamiento de la piel y prurito y que fallecié por
hidropesia. También Galeno (131-210 d.C.) la pudo haber observado y la llamo enfermedad por
constriccion de los poros.(!) La primera descripcion concreta la hizo el médico holandés
Isabrand von Diemerbroeck, en 1685 y es probable que el primero en reconocer la naturaleza
sistémica de la enfermedad fuera Matsuy que, en 1924, describié en detalle la fibrosis
pulmonar y el compromiso gastrointestinal y renal en cinco pacientes.

Es considerada una enfermedad rara de caracter cronico e incapacitante caracterizada por
afectacidén microvascular, activacion del sistema inmunitario y aumento de la deposicion
proteinas de la matriz extracelular en la piel y en los érganos internos, que se traduce en
fibrosis difusa, cambios degenerativos y anomias vasculares en la piel, articulaciones y
organos internos, particularmente en eso6fago, intestino, pulmones, corazoén y rifiones. Los
sintomas mas caracteristicos incluyen el fenomeno de Raynaud, el dolor articular diseminado
(poliartralgia), disfagia, pirosis, engrosamiento de la piel y contracturas de los dedos.(M()
Originalmente, se ha clasificado la esclerodermia o esclerosis sistémica (ES) en dos tipos en
relaciéon con la extension de la afectacion de la piel: esclerodermia limitada (ESL) y difusa
(ESD). La forma limitada se caracteriza por la aparicién de cambios en la piel, que afectan
prioritariamente a la cara y a las partes distales de las extremidades superiores (manos) e
inferiores (pies). Es tipico el endurecimiento de la piel, no excesivo pero persistente. No parece
que exista correlacion entre el grado de endurecimiento de la misma y el de la afectacion de
los 6rganos internos, dentro de ella el término sindrome CREST, hace relacién a la existencia
de calcinosis cutanea, fenomeno de Raynaud, dismotilidad esofagica, esclerodactilia,
telangiectasias. En esta forma, el érgano mas comunmente dafado es el tracto
gastrointestinal, particularmente el eso6fago, seguido por la enfermedad pulmonar intersticial.
La afectacion cardiaca es relativamente rara, pero con frecuencia se desarrolla hipertension
arterial pulmonar severa y cirrosis biliar primaria. La presencia y una rapida progresion de la
disnea a largo plazo, especialmente si coexiste con una insuficiencia cardiaca, suele sugerir la

existencia de hipertension arterial pulmonar y se relaciona con un mal prondstico.®
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Suincidenciay la prevalencia varian segun la zona, sugiriendo una predisposicion genética y/o
exposicion a factores ambientales. Ambas son mayores en afroamericanos que en caucasicos
y aunque es dificil establecer con precision la prevalencia debido fundamentalmente a la falta
de estudios de corte transversal, se estima entre 30 y 240 casos por millén de habitantes.@:)
Parece mas prevalente en Estados Unidos (276 casos por millon de adultos y afio) que en
Europa (80-150 casos por millén de adultos y afio).?

Desde el punto de vista clinico son muchas y muy variadas las manifestaciones clinicas por la
afectacion sistémica:

Manifestaciones osteomioarticulares: el 40% de los pacientes presentan artralgias y mialgias
de grandes y pequefias articulaciones, la artritis es poco frecuente, rigidez articular,
contracturas en flexioén, roces tendinosos y debilidad muscular. Ha podido observarse que la
movilidad de las manos no cambia significativamente durante los primeros afos de
enfermedad, aunque la flexion y extension del dedo se deteriora en mas del 50% de los
pacientes y la pronacion se deteriora en algunos pacientes.

Manifestaciones vasculares: el fendmeno de Raynaud (FR) y las ulceras digitales (UD) son las
principales manifestaciones clinicas de la vasculopatia de la esclerosis sistémica. La isquemia
digital persistente puede conducir a ulceras digitales que aparecen de manera temprana en el
curso de la enfermedad y pueden considerarse un buen candidato como predictor de la
evolucion clinica y las complicaciones tales como las autoamputaciones. (5.6
Manifestaciones cutaneas: caracterizadas por el endurecimiento de la piel y atrofia de los
anejos a las que se adicionan alteraciones de la pigmentacion, telangiectasias, alopecia,
calcinosis cuténea y esclerodactilia.()®)(9)

La cara adquiere un aspecto muy caracteristico (cara en mascara), con pérdida de los pliegues
fisioldgicos, lo que proporciona inicialmente un aspecto de falsa juventud, con la piel tensa,
nariz afilada y ganchuda, boca estrecha con pliegues radiales en contorno, con incapacidad
para abrir ampliamente la boca (microstomia) y para sacar la lengua.('?

En el ambito personal una de las consecuencias mas importantes de esta enfermedad es el
deterioro funcional y su tendencia a la cronicidad, que constituyen la principal causa de
restriccién de la movilidad y de discapacidad, tanto para la vida diaria como para el trabajo.
Aun mas, con el aumento de la edad de la persona, puede ser incluso causa frecuente de

pérdida de su independencia.('")(12)
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Las actividades de la vida cotidiana abarcan justamente las actividades basicas, necesarias e
indispensables que surgen en el transcurso de un dia de vida. Estas actividades se refieren a
la habilidad para vestirse, alimentarse, higienizarse y arreglo personal por si mismo, asi como
diversas habilidades comunes, como usar el teléfono, comunicarse por escrito, manejar papel,
monedas, otras.

Algunas limitaciones comunes en la esclerodermia pueden ser la imposibilidad de alcanzar un
objeto distante debido a la disminucidn de la amplitud articular de hombros y codos, dificultad
en tomar objetos por problemas prensiles, incapacidad para sostener objetos pesados dada la
pérdida de fuerza muscular y otras.('®)

En la actualidad la informacidn publicada sobre esclerosis sistémica en Cuba no es abundante.
Los datos a nivel mundial dificilmente se pueden extrapolar a la poblacion cubana debido a su
heterogeneidad por la mezcla étnica (herencia europea y africana), la ancestria y la creencia
cultural y religiosa que la caracteriza y diferencia del resto de los paises del mundo.

En el Centro de Referencia de Enfermedades Reumaticas no existen estudios sobre la
capacidad funcional en pacientes con esclerosis sistémica. Teniendo en cuenta lo
incapacitante que llega a ser esta enfermedad nos propusimos investigar el grado de
afectacion que provoca en la capacidad funcional de los enfermos que la padecen, por lo que
el objetivo del presente estudio fue evaluar la capacidad funcional de los pacientes con
diagndstico de esclerodermia sistémica atendidos en el Centro de Referencia de

Enfermedades Reumaticas.

Métodos

Se realizé un estudio observacional descriptivo, transversal en el Centro de Referencia de
Enfermedades Reumaticas ubicado en el Hospital Docente Clinico Quirdrgico 10 de Octubre de
La Habana en el periodo comprendido entre junio del afio 2018 a febrero del afio 2020.

El universo quedd constituido por 98 pacientes que cumplieron con los criterios de
esclerodermia sistémica de clasificacién de del Colegio Americano de Reumatologia de 1980
(ACR por sus siglas en inglés).®La muestra fue seleccionada a través de la técnica de

muestreo no probabilistico yquedd formada por 95 pacientes, incluidos de forma consecutiva,
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que asistieron a las consultas y los hospitalizados en el centro, que cumplieron con los
criterios de inclusion y exclusién propuestos.

Se describieron las variables socio demogréficas: edad (afios), sexo, color de la piel, tiempo
de diagndstico de la enfermedad (menos de 5 afios, entre 5y 10 afios y mas de 10 afios, forma
clinica de la enfermedad (sistémica difusa o limitada.

Para evaluar laCapacidad funcional para realizar las actividades de la vida diaria en los
pacientes se utilizé el instrumento clinimétricoHealthAssesmentQuestionaire (HAQ-CU),
parala Capacidad funcional de la mano en los pacientes: se utilizé el instrumento
clinimétricoCochinHand FunctionScale (CHFS por sus siglas en inglés) y en el caso de la
Capacidad funcional de la boca en los pacientes: se utilizd el instrumento clinimétrico:

MouthHandicap in SystemicSclerosis (MHISS por sus siglas en inglés).

Técnicas y procesamiento estadistico de la informacion

La informacion obtenida se plasmé en una base de datos y se proceso con ayuda del paquete
estadistico SPSS versién 15.0. Las variables cualitativas se expresaron en frecuencias
absolutas y porcentajes; se calcularon los intervalos de confianza para los porcentajes con el
uso de la distribucion normal, previa comprobacién de ese supuesto; se utilizé un nivel de
confianza del 95% para su construccién. Para las variables cuantitativas se empleé como
medidas resumen la mediana y el rango intercuartilico al comprobarse el no cumplimiento de
la distribucién normal.

Los resultados se mostraron en tablas de frecuencia donde se resumio6 la informacién con el
fin de abordar los objetivos planteados; se realizd posteriormente un analisis del fenémeno
estudiado que permitié, a través del proceso de sintesis y generalizacién, arribar a
conclusiones y elaborar recomendaciones.

Atodos los pacientes que participaron en este estudio se les explico las caracteristicas de esta

investigacion; asi conocieron los objetivos y la informacion se utilizé de forma anénima.
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Resultados

En la tabla 1 se observan caracteristicas clinicas y sociodemograficas de los pacientes.
Predominé la forma difusa de la enfermedad en 53 pacientes (56% e IC 95%: 45 - 66)en relacion
con la limitada 42 pacientes (44% e IC 95%: 34 - 54).

Prevalecieron los individuos del grupo de los mayores de 60 afios con 33 casos (35% e IC 95%:
25 - 45), seguido de los de edades entre los 50 a 59 afios con 26 casos (27% e IC 95%: 18 - 39)
y los de 40 a 49 que fueron 22 casos (23% e IC 95%:14 -32).

Fue mas frecuente la enfermedad en el sexo femenino con 88 casos (93% e IC 95%: 87 - 98),
en los de piel no blanca con 53 casos (56% e IC 95%: 34 - 55) vy existié igual proporcion de
individuos con menos de 5 afos y mas de 10 afos de diagndstico de la enfermedad con 40
casos cada grupo (42% e IC 95%: 32 - 52).

Tabla 1.Pacientes segun caracteristicas clinicas y socio-demograficas

Formas clinicas de laenfermedad No. % IC 95%
Forma sistémica difusa 53 56 45- 66
Forma sistémica limitada 42 44 34-54

Caracteristicas Sociodemograficas

Grupo de edades

18-29 6 6 1-12
30-39 8 8 2-14
40-49 22 23 14-32
50-59 26 27 18-39
=60 33 35 25-45
Sexo

Femenino 88 93 87-98
Masculino 7 7 2-13

Color de la piel

No Blanco 53 56 45- 66
Blanco 42 44 34-55

Tiempo de diagnédstico

<5 afios 40 42 32-52
5-10 afos 15 16 7-24
> 10 afios 40 42 32-52

La evaluacién de la capacidad funcional para realizar las actividades de la vida diaria como

se observa en la tabla 2, muestra que 47 (49% e IC 95%: 39 - 60) pacientes no presentaron
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ningun tipo de discapacidad, seguido por 26 (27% e IC 95%: 18-37) que presentaron
discapacidad leve 13 pacientes (14% e IC 95%: 6-21) con discapacidad moderada y 9 pacientes
(14 % e IC 95%: 3-16) con discapacidad grave.

Tabla 2. Capacidad funcional para realizar las actividades de la vida diaria

HAQ No. % IC 95 %
Sin discapacidad 47 49 39-60
Discapacidad leve 26 27 18-37
Discapacidad 13 14 6-21
moderada
Discapacidad grave 9 9 3-16
Total 95 100 -
DISCUSION

La esclerodermia sistémica es una enfermedad rara de curso crénico que cursa con alta
discapacidad, mortalidad prematura y altos costos sociales en el mundo industrializado.

La gran mayoria de los estudios foraneos reportan la enfermedad en rangos de edades
comprendidos entre los 30 a 60 afios.(14(19.(16).(17).(18)(19)(20) Estudios de series de casos en
Cuba también sitiian a estos grupos de edades como los mas afectados.(”(2") El resultado de
la investigacion tuvo un comportamiento diferente que pudiera atribuirse a un incremento en
la sobrevida de estos enfermos, lo que traduce un aumento de los afios de vida por encima de
la sexta década de la vida.

Los estudios sobre mortalidad demuestran tasas de supervivencia a los 7 afios del 81% para
la Esclerodermia limitada y el 72% para la Esclerodermia difusa. La mayoria de los casos
ocurren de forma esporadica, sin relacién con la estacién, la geografia, la ocupacion y el nivel
socioeconémico. La incidencia en Estados Unidos es de 19:1 millén de poblacién en un afio y
la prevalencia es de 240 casos por millon de adultos (400 mujeres vs 80
hombres).(5)'(14)'(1 9).(22),(23)

Afecta en mayor proporcién a mujeres que a hombres (3:1 en Gran Bretafa; 6:1 en Europa y
14:1 en Japén). Las diferencias entre las distintas cohortes podrian en parte estar explicadas
por la proporcién de pacientes con enfermedad limitada y difusa, ya que en la forma limitada

el predominio femenino es ain mayor.('923) Se reporta asi mismo que tiene en Europa una
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polaridad norte —sur, presentando una mayor proporcion a favor de la mujer en el sur de este
continente respecto a los paises del norte donde la proporcién es de 4,8:1.(5(18)(19)

Estudios en Uruguay y Colombia estiman la mayor proporcion en el sexo femenino 9:1 (1024)
resultados que coinciden con los obtenidos. Scolnik y colaboradores, en el hospital italiano de
Argentina, aunque encuentran, sin embargo, que predomina en el sexo femenino a razén de
12:1.(18)(25.28En Republica Dominicana, Gottschalk y colaboradores determinan la razén en
2,8:1 con predominio del sexo femenino.@ En los reportes de casos cubanos predominan
también los enfermos del sexo femenino, pero en proporciones diferentes en las distintas
regiones del pais.(7(21).(27)

La etnia juega un papel importante en el modo de presentacion y curso evolutivo de la ES.(13
Se han reportado diferencias en frecuencia, gravedad de las manifestaciones clinicas y
prondstico en los diferentes grupos étnicos estudiados. Esto marca la importancia del estudio
de las caracteristicas clinicas y biolégicas de la enfermedad en cada region, analizando la
presencia de variables genéticas y ambientales y su incidencia en la presentacion clinica y
pronéstico.

Revielle y colaboradores, enmarcan diferencias sociodemograficas, clinicas y seroldgicas
entre hispanos, afroamericanos negros, con un predominio por predisposicion genética a MHC
clase ll, deteccion de anticuerpos anti RNP y autoanticuerpos en mayor proporciéon que otros
grupos, destacandose elementos potencialmente genéticos de la raza negra a desarrollar la
enfermedad con mayor severidad.(14)(18).(28)

En la serie de casos de Remedios y colaboradores, en Holguin,()Gil y colaboradores en dos
centros médicos de la Habana@") y Rodriguez y colaboradores en Pinar del Rio,?®existe un
predominio de pacientes blancos seguido de los negros y mestizos, comportamiento diferente
al de los enfermos que se estudiaron,donde predominaron los individuos no blancos.

La literatura foranea reporta que, de las formas clinicas de la enfermedad, la afeccion limitada
es mas frecuente que la difusa en la raza caucasica. En la raza negra, en cambio, predomina la
ESD donde es, ademas, mas grave y de inicio mas precoz que en la poblacién caucasica.
Estudios realizados en Colombia, Argentina, Francia y Uruguay identifican un predominio de la
forma limitada con respecto a la difusa.(®-(6)(7).(10).(26)

Reyes G y colaboradores,®") observan que la ES difusa predomina en el 58,8% de la muestra

estudiada, sobre la ES limitada 32,3%, resultados cercanos a los que se obtuvieron en la
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investigacion. Remedios y colaboradores en su caracterizacion de la esclerodermia en la
provincia de Holguin, identifican que el subtipo clinico predominante es la forma difusa
81,8%.() Estos resultados difieren de los obtenidos por Grafia D y colaboradores en Uruguay
donde la alta incidencia de la forma clinica es para la presentacion de la ES limitada con el 51%
de los pacientes seleccionados.('9

En Republica Dominicana, Gottschalk ycolaboradores® observan mayor predominio de la
enfermedad en los no blancos y en lo que respecta a la forma clinica, encuentran mayor
predominio de la forma difusa, resultados muy similares a los que se obtuvieron.

En relacién con el tiempo de diagndstico Remedios y colaboradores,39 refieren que la duracion
de la enfermedad segun el calculo de la media en afios, y después de comprobar la distribucion
normal de su poblacion; es de 8,7 + 6,9 afios y en el hospital Simén Bolivar,el tiempo de
diagnostico en los pacientes estudiados es de 6 afios.®Scolnik M y colaboradores, determinan
que el tiempo de diagndstico de sus pacientes es de 11 afios,?9 al igual que los enfermos de
la serie de Rodriguez y colaboradores en Pinar del Rio,? lo que se acerca mas al resultado de
la investigacion, aun cuando se evidencié un comportamiento similar entre los menores de 5
anos y los mayores de 10 afios en la investigacion.

En el estudio de Remedios Batista,®(7)31) el tiempo de evolucién de la enfermedad es una de
las tres variables que de forma independiente se asocian con la presencia de mas compromiso
organico. El mayor tiempo de evolucién se puede asociar, también, a la aparicion de
comorbilidades y a los efectos secundarios y adversos de los tratamientos utilizados. Sobre
los diez afos se incrementa la afectacion de 6rganos que son de consecuencias mas letal para
el paciente como es el caso del sistema cardiovascular y renal.(®

Garcia en un estudio realizado por el Instituto de Investigaciones raras en Madrid, observa que
de un total de 1,732 pacientes estudiados, el 68% presentan alguna discapacidad.®? Cruz-
Dominguez identifica la afectacion de los 8 dominios de la escala HAQ en el 58 al 65% de los
pacientes con una mediana de discapacidad leve.”)

La Universidad de Valladolid aplico dos test que valoran la funcionalidad de las manos
HealthAssesmentQuestionaire (HAQ) y CochinHand FunctionScale (CHFS). Para el HAQ se
obtuvo una media de 21 puntos y para el test de Cochin se obtuvo una puntuacion media de

14,29, lo que sefiala que la mayor parte de los pacientes presentanuna movilidad de las manos
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buena con una afectacion para el desempefio de las actividades de la vida diaria evaluadas,
nula o ligera,®® resultados que coinciden con los obtenidos en la investigacion.

Existen numerosos articulos que describen la alteracion en la funcionalidad de las manos en
pacientes con esclerodermia debido a la fibrosis de la piel; sin embargo, los cuestionarios
habitualmente empleados para evaluar dicha funcionalidad requieren equipamiento especial y
personal entrenado. Por dicho motivo, este compromiso de las manos no es a menudo
estudiado en los diferentes ensayos clinicos u otros estudios de intervencion terapéutica en
pacientes con esta enfermedad. El Cochin es un cuestionario auto administrado que evalua la
funcion normal de las manos mediante la capacidad del paciente de llevar a cabo actividades
de la vida diaria.¥

Scolnik en su investigacion determina en primer lugar, la tendencia en aquellos pacientes que
no han tenido ulceras durante su enfermedad a presentar un test de Cochin con puntuaciones
inferiores a 20, es decir, una buena funcionalidad de las manos; mientras que aquellos que han
padecido ulceras en algun momento suelen presentar una disfuncion manual moderada o
severa.(20)

En el estudio europeo Peytrignety colaboradores observan que de las 18 actividades evaluadas
en el CHFS, las que implicaban movimientos finos de los dedos fueron las mas afectadas y
estaban altamente correlacionadas con el HAQ (p = 0,84, P <0,0001).G% Nguyeny
colaboradoresen su investigacion demuestran que los cambios a lo largo del tiempo y la
capacidad de respuesta de la escala de funcidén de la mano y la escala de discapacidad bucal
empeoran con el tiempo.@®Duarte en la aplicacion del indice de Cochin (Durudz) en una
poblaciénargentina con esclerodermia determinan la correlacion entre la puntuacion total del
Cochin y HAQ fue 0,63, siendo de moderada a buena correlacién para preguntas referidas a
actividades de cocina, vestirse, de higiene y oficina.(®”) Similar situacion fue observada, lo que
pudiera sugerir que el CHFS tiene una buena validez y que la participacion de la mano tiene un
impacto significativo en la discapacidad global.

Maddaliy colaboradores confirman que el Mouth tiene una buena fiabilidad (ICC: 0,93) y
consistencia interna. Corroboran una buena consistencia externa por correlacién con la
apertura de la boca. La puntuacion total del Mouth fue de 17,65 + 5,20, con puntuaciones de la
subescala 1 (reduccién de la apertura de la boca) de 6,60 + 2,85 y puntuaciones de las

subescalas 2 (sindrome sicca) y 3 (preocupaciones estéticas) de 7,82 + 2,59 y 3,22 + 1,14.68)
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Abdouhy colaboradores, en el Reino Unido, con respecto a la validez de constructo, encuentran
un grado de validez convergente de bajo a moderado entre la puntuacion total del Mouthy todas
las subescalas del SF-36.(39)

Elattary colaborares, en pacientes arabes, calculan que el valor medio del Mouth total para los
pacientes con SSc es 12,21 * 3,51, la fiabilidad test-retest de la version arabe es excelente (ICC
=0,991) con una consistencia interna excelente (a de Chronbach = 0,892) con una correlacion
negativa significativa con la apertura de la boca (r =- 0,512, p <0,05) y sin correlacién con el
HealthAssesmentQuestionaire (HAQ).“9 En el estudio se obtuvo evidencia de la relacion entre
capacidad funcional de la boca y la capacidad funcional para realizar las actividades de la vida

diaria por el paciente.

Conclusiones

Predominaron la forma difusa de la enfermedad, las féminas, los mayores de 60 afos, no
blancos, los trabajadores estatales y la hipertensién arterial como comorbilidad.La proporcion
de individuos de menos de 5 afios y mas de 10 afios de diagndstico fue similary tuvieron la
mayor representacion.Cerca de la mitad de los enfermos no tenia discapacidad. La capacidad
funcional de la mano y lacapacidad funcional de la boca se relacionaroncon la capacidad para

realizar las actividades de la vida diaria.
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