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RESUMEN

Realizamos un estudio descriptivo longitudinal prospectivo de 35 pacientes de la Clinica Provincial de Reumatologia
“Isabel Rubio Diaz” de Pinar del Rio con diagndstico confirmado de Esclerosis Sistémica atendiendo a criterios de
la Asociacion Americana de Reumatologia derivado de una bisqueda activa de casos en coordinacion con los
servicios de atencion primaria de salud, en el periodo comprendido de enero de 1992 a enero de 1998, a fin de
determinar aspectos epidemioldgicos y clinicos de la entidad en nuestro medio. Su presentacion resultd mas
frecuente en blancos del sexo femenino en edades de 30 a 60 afios y apreciamos tasas elevadas en los munici-
pios pinarefios con caracteristicas gedlogo-mineras. Los sintomas mas frecuentes por orden de presentacion
fueron: Artralgias, edema indoloro, esclerosis cutanea, rigidez articular, distagia y el fenébmeno de Raynaud en
tiempos disimiles, el orden de afectacion cutanea: dedos, dorso de las manos, antebrazos, cara y porcion distal
de miembros inferiores. La mayoria viven mas de 10 afios después de los primeros sintomas, y el 37% después
del diagndstico confirmado. Palabras Claves: Escleroderma sistémica, escleroderma del adulto.

INTRODUCCION

LaEsclerosisSisémicaesunararaenfermedad
difusadel tgjido conectivo que secaracterizapor una
deposicién progresivay exageradadel colageno en
ladermis, contendenciaal desarrollo dearteritisde
pequeriosvasosen lasextremidadesy gradosvaria-
blesdeafectacion viscera, especidmenteen e cora
z6n, pulmones, rifionesy tracto gastrointestingl, exis-
tiendo un amplio espectro de presentacion queoscila
desde el Sindrome de Crest hasta la Esclerosis

SisémicaDifusa(l; 2; 3).
Lasprimerasreferenciashistoricasdelaenfer-
medad datanddl siglo X V11, 9 biennofuehastal847
gue sedescribey por primeravez sele danombre,
designando sololainduracion dela piel, no siendo
apreciado su carécter sistémico, hasta bien avan-
zado €l siglo actual, en queen € ano 1945 Goetz la
define como Esclerosis SistémicaProgresiva(l).
Aungue de etiologia desconocida estudios
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epidemiol 6gicos sefid an laincidenciade variosfac-
toresambi ental es, genéticosy no genéticosqueinci-
denend cursoy desarrollo delaenfermedad enlas
diferentespoblaciones. Su aparicion aumentaconla
edad, esmuy raraen lasdos primerasdécadasdela
vida, registrandose con mayor frecuenciaentre40y
50 afios. Enlasmujeres entre 30y 55 afios, 1o que
sugiereunainfluenciadel comportamiento delashor-
monas sexua esfemeninasenlasusceptibilidad dela
enfermedad. En todoslosgruposhay un predominio
femenino (3).

LaL.iteraturaCientificarecoge con fuerzalo
concerniente al papel que pueden desempefiar |os
factores ocupacionaesasociadosalapresenciade
Esclerodermiateniendo en consideraciones|oscasos
reportados.

Enlaprovinciade Trento en Triesteen un estu-
dio decasosy controles hallaron un rango anual de
incidenciade5.8 x millén en mujeresy 1.5 en hom-
bres con unasignificativaasociacion OR de 9.28, P
=0.39 en lapobl acién estudiada parariesgo ocupa-
cional por exposicion asolventes. (4). Otrosestu-
dios sefial an tambi én asoci aci én al os sol ventes qui-
micoscomo causaesdeplacastipo morfeaen e dor-
so brazosy tohillos. El solvente Trichloro ethyLene
y Tetrachloro ethylene son losinvolucrados en estos
casos(5). Material abrasivo compuesto por metales
como & auminio fundamentalmente, cromoy silice
han sido invocados (6).

Estudiosredizados describen unaseriedeano-
maliasinmunol égicashumoraesy cdulares, quefaci-
litan su clasificacion dentro de las enfermedades
autoinmunes sistémicas. En un elevado nimero de
estos paci entes estan presentes anti cuerpos contra
congtituyentestisularesy celulares, asociadosauna
hiperganmaglobulinemiadetipo policlond: end 90%
delos casos hay anticuerposantinuclearesy arede-
dor del 60% tienen anticuerpos contra proteinas
centroméricasy del cinetocoro, asi como anticuerpos
contralatopoisomerasal cuyaantigenicidad reside
en una region de su estructura muy similar a un
antigeno especifico degrupo deagunosretrovirusde
mamiferos, por lo quelainduccion de unarespuesta
debido aun epitope proteico de un agente exdgeno
puede representar unaimportante causade estaen-
fermedad. Ademéasen|ospacientescon Esclerodermia
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sehaevidenciado un defecto enlainmunoregulacion,
loquefavorecelaactividad excesvadelascdulasT
(CD4 +). Por otraparte lareaccion inmune celular
generacitocinasy linfocinas que son capacesde pro-
vocar lesionesvascularesy fibroéticas propiasdela
enfermedad (3-7-8).

Enlamayor parte deloscasosenlaEsclerosis
Sigémicaladolenciainicia lacongtituyee fendbmeno
deRaynaud, € edemaindoloro simétrico y/o engro-
samiento gradual delapiel, puedetempranamente
advertirse, artralgias o rigidez de los dedos de las
manosy rodillassiguiéndole segin avanzad trastor-
Nno unagran gamade sintomas que ponen en eviden-
cia la toma visceral delaafecciony queledan al
trastorno su naturalezasistémica(l, 2, 3).

En Cubase han redizado algunos estudios que
abordan laenfermedad desde diferentes dpticasexis-
tiendo como antecedentes en nuestraprovinciacua
trotrabgjos sobrelaenfermedad con casuisticainfe-
riores (9-10-11-12)

Motivado por los multiplesmisteriosque para
lascienciasencierraéstaentidad, sufrecuenciagra-
dua mente crecientesenlasconsultasde Reumatol ogia
dd territorio, y lanecesidad derealizar diagnésticos
oportunos, realizamosel presentetrabg o conlapre-
tens 6n de que susresultados contribuyan alaconse-
cucion desusfines.

Nuestro objetivo estadirigido aconocer lasprin-
cipalescaracteristicasepidemiol 0gicasy clinicasde
laEsclerosis Sistémicaen Pinar del Rio, asi comosu
prevalenciaen losdiferentesterritoriosestableciendo
criterioshipotéticosrelacionadoscon losposiblesfac-
tores etiol 0gicos asociados.

MATERIAL Y METODO

Realizamoslainvestigacion enlaClinicaPro-
vincid deReumatologia“Isabel Rubio Diaz” dePinar
dd Rioen e periodo comprendido deenero de 1992
aenero de 1998.

La muestracon que setrabaj 6 se correspondio
conlos pacientes con diagndstico confirmado de Es-
clerosis Sistémica, atendiendo aloscriteriosdela
Asociacion Americanade Reumatol ogia(13) contro-
lados por nuestrainstitucion, derivados de unabus-
guedaactivade casos en coordinacion conlosservi-
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ciosdeatencion primariadesalud.

El estudio fue descriptivo, longitudinal
prospectivo cumpliéndoseladinamicadetrabgo s-
guiente
- Solicitamos a todos los especialistas de Medicina

Internay/o MedicinaGeneral Integral que enviasen
alaconsultade Reumatol ogial os casos confirmados
0 sospechosos de Esclerosis Sistémica.

- Enconsultahabilitada, se examino acadapaciente
confirméndosed diagndgtico, alapar queseexplord
sobre aspectos epidemiolégicos y clinicos que
determinamos estudiar: edad, sexo, color delapid,
incidencia por territorios, sintomas y signos
ordenados cronol gicamente, tiempo de evolucion
desdelossintomasinicialesafinesalaenfermedad
y del diagnostico. Nos auxiliamos de la Historia
Clinica para conocer detalles més especificos de

laevolucion anterior.

L os datos fueron resumidos en tablas de fre-
cuenciay de contingenciaparasu andlisis, procesa-
miento, establ eciéndose comparacionesconlabiblio-
grafiaconsultada, alapar que seefectud ladiscusion
del temay formulacién de conclusiones.

RESULTADOS Y DISCUSION

Al relacionar lasvariables personalesdeedad y
sexo (Cuadro 1) registramos|aenfermedad en pa-
cientesmayoresde 30 afios, con preponderanciadel
grupo de 30 a60 afiosy predominio del sexo femeni-
no en unapoblacion dondelasdiferenciasentre sexo
no essgnificativa, resultados coincidentescon lage-
neralidad delosautores (14-15), no asi respectoala
proporcién mujer - hombre (5:1) convergente solo
conlosautoresBravo Vargas y Pizarro Chavez que
lasefidlade 3 a5 veces més frecuente en lamujer
(16).

Resulto relevantelapresenciadelaenfermedad
en pacientesdelapiel blanca(Gréfico 1) loquese
algjadelosreportesde a gunos autores quienes con-
signan como Gerald P. Rodnan unaigual dad, mien-
trasotroscomo Duro Pujol sefid an unasuperioridad
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de su presenciaen pacientesdelarazanegra. Este
disefio pudieraestar influido por el predominio del
color delapid blancaenlaconformacionracia (5:1)
delapoblacion dePinar del Rio.(12).

Cuadro N° 1. Distribucion por grupos de edades de
pacientes con esclerosis sistémica. Pinar del Rio 1992-
1998

GRUPO DE SEXO
EDADES TOTAL
masc. | FEMm.
30-60 1 16 17
+ DE 60 4 9 13
TOTAL 5 25 30

Gréfico N° 1. Distribucion por color de la piel delos
pacientes con Esclerosis Sstémica. Pinar del Rio 1992-
1998
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En este sentido existen traba os que sustentan
un fuerte efecto delosfactores genéticos.

El cuadro 2 reporta latasa estimada por 10
000 habitantes por municipios, seregistraron cifras
mas el evadas en Minas de Matahambrey Vifiales,
municipioslimitrofesdel norte delaprovincia, con
caracteridicasgeol dgicasy tectonicassmilaresy fuerte
tradicion mineraaspecto esteUltimo quesugiererela
cién conlo apuntado por otros autores sobrelaposi-
blerelacionentrelaaparicion delaenfermedady las
condicionesmedio - ambientales.

Resultaaltamente sugestivo quelasareascon
una prevalencia superior de pacientes con
Esclerodermiase correspondan con losquetienen
unafuerteasociacion con factoresambientalesdein-
doleminera comod silice.

Estasustanciahasido invocadacomo causante
depneumoconioss, cancer del pulmény enfermeda
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Cuadro N° 2. Distribucion de los pacientes segin tasa
estimada por 10 000 habitantes al cierre de 1997

MUNICIPIOS TASA x 10 000 HAB.
MINAS DE MATAHAMBRE 1,38
VINALES 1,14
SAN LUIS 0,89
SANDINO 0,50
SAN CRISTOBAL 0,29
CONSOLACION DEL SUR 0,23
SAN JUAN Y MARTINEZ 0,21
PINAR DEL RIO 0,06

desdelacolagena(17).

En pacientesconimplantesdesiliconasehalla-
mado fuertementelaatenciénd sefidarseenlalitera:
turalaposibilidad de causar cancer o enfermedad
reumatol bgica

Se sefid 6 que existian datos suficientes que so-
portaban lamagnitud del riesgo muy elevado al usar
dichosimplantes(18). Otrosestudiosno apoyaban
con fuerzaestosfactoresy ponderaban como deter-
minante el papel del complejo mayor de
histocompetibilidad (19)
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Lossintomasiniciaesdelaenfermedad por or-
den de presentacion atendiendo afrecuenciafueron
lossiguientes (Cuadro 3): edemaindoloro, esclerosis
delapid, rigidez articular y disfagialo que coincide
conloreportado enlaliteratura (1-15-20)

El fenébmeno de Raynaud si bien no ocupael
lugar digtintivo en cadaorden s figuraene 83.3%de
los casos estudiados en losmomentos mas disimiles
depresentacionlo quedifieredelaliteraturaconsul-
tada que lo reportan en porcientos superioresy en
losestadiosiniciaes (1-20-21).

En uninteresante estudio con un enfoquedife-
rentefueron eval uados 45 pacientescon lapresencia
en sangre de anticuerpos anticentromeros para
correlacionar esteelemento inmunohumoral con pa:
tologias reumaticas como Sindrome de Crest,
Esclerodemia localizada limitada, difusa otras
conectivopatiasy tumores. En esteandisissecons-
tatd el fendbmeno de Raynaud en e 62% delos casos
(22).

Ene Cuadro 4 semuestrael ordeny frecuencia
deafectacion delasdistintasareasdelapid, distin-
guiéndoselosdedosdelasmanosen primer orden, €
dorso delas manos en segundo, en tercero se sefia-
lan los antebrazos con pocasdiferenciascon lacara
reservéndoleaestad cuartolugary alaporciondistal
delosmiembrosinferioresel quinto.

Cuadro N2 3. Distribucién de los sintomas mas frecuentes por orden de presentacion. Pinar del Rio 1992-1998

ORDEN DE PRESENTACION TOTAL
SINTOMAS INICIALES
1ro 2do 3ro 4to 5to CANTIDAD | PORCIENTO

ARTRALGIAS 14 5 3 3 1 26 86,7
EDEMA INDOLORO 5 12 1 18 60,0
ESCLEROSIS DE LA PIEL 6 14 7 3 30 100
FENOMENO DE RAYNAUD 9 4 7 3 2 25 83,3
RIGIDEZ ARTICULAR 1 3 3 12 6 25 83,3
DISFAGIA 1 2 1 9 13 43,3
TOTAL 30 30 30 26 21
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Cuadro N° 4. Distribuciéon por orden y frecuencia de afectacion de las distintas areas de la piel en pacientes con

Esclerosis Sstémica. Pinar del Rio 1992-1998

ORDEN DE AFECTACION TOTAL
AREAS DE LA PIEL
1ro | 2do | 3ro | 4to | 5to | Cantidad | Porciento

DEDOS DE LAS MANOS 26 1 1 28 93,3
DORSO DE LAS MANOS 1 18 1 1 21 70,0
ANTEBRAZOS 2 13 3 2 20 66,7
CARA 3 11 4 1 19 63,3
PORCION DISTAL DE LOS M. INFERIORES 1 5 1 9 2 18 60.0
BRAZOS 6 1 7 23,3
TORAX 1 3 2 6 20,0
MUSLOS 2 2 6,7
ABDOMEN 2 2 6,7
GLUTEOS 1 1 3,3
ESPALDA 1 1 3,3
TOTAL 30 29 28 28 10

Como podemos apreciar sigue un orden de
afectacion centripeto delapiel coincidiendo lase-
cuenciaconlo descrito por lamayoriadelosautores
(1- 2-3-22).

En e Gréfico 2 representamos algunos delos
signos masfrecuentesde presentacion posterior enla
evolucién delaenfermedad, obsérvesequelahiper e
hipopigmentacién de la piel y lalesion cicatrizal
retractil sepresentaron enlamitady mésdelamitad
delospacientes, le continuaen frecuenciael estre-
chamiento delaaperturaoral, con pocasdiferencias
se presentaron el resto delos signos que sefialando
de maneradecreciente: cacificaciones, telangiectasias,
aumento del segundoruido cardiacoy artritis. Resul-
tando andogo alo reportado enlaliteratura(1-2-6).

Entre nuestros pacientes hemos sefialado las
principal esformas de expresion clinicaque hemos
constatado. Sinembargo son multipleslasdiferentes
muestrasen € orden clinico que han sido descritas.

L ostrastorno difuncional es anatébmicos estan
presenteen laenfermedad difusay sindromede Crest
con repercusi én sobre en control parasimpético del
ritmo cardiaco(23)

Gréfico N° 2. Distribucion porcentual de los signos mas
frecuentes de presentacion posterior observados en
pacientes con Esclerosis Sistémica. Pinar del Rio 1992-
1998
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Dafiosen lafuncion sexual entre pacientescon
esclerodermiase hadocumentado, sequedad vagind,
ul ceraciones, dispareuniaentre otrascon unafrecuen-
ciamésedevadaqueen€ grupo control (24).

En nuestra serie, no hemosrecogido estetipo
demanifestacionesclinicas.

El tiempo de evolucion desdelossintomasini-
cidesdelaenfermedad y de su diagnostico confir-
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mado, serepresentaen el grafico 3, donde podemos
apreciar quee 53,3% delospacientesviven masde
10 afios después del os primeros sintomas sugeren-
tesdelaenfermedady e 36.7% vivemasde 10 afios
despuésderealizado e diagndstico. El promedio de
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supervivenciaen nuestro estudio apartir delossinto-
masinicialesde presentacion delaenfermedad esli-
geramente inferior al 60% sefialado por Gerald P.
Rodnan, considerandose en lageneralidad unaenfer-
medad de evolucionrelativamentelarga(2- 25).

Gréfico N° 3. Distribucion porcentual de los pacientes seglin € tiempo de evolucion desde €l inicio de los
sintomas sugerentes y del diagnostico confirmado de Esclerosis Sstémica. Pinar del Rio 1992-1998
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Sehasefid ado por estudiosbien disefiadosque
en pacientes expuestosal silice el tiempo necesario
paralaaparicion deesclerodemiasuperal os 20 afios
(26)

En sumadebemos sefialar que nuestro trabgjo
no pretende sentar pautasdefinitoriasacercadel com-
portamiento epidemiol 6gico en Cuba, delos pacien-
tes diagnosti cados como enfermo por presentar un
cuadro de esclerosissitemicadifusao sindromede
Crest. Spretendemos muy modestamente llamar 1a
atencioén acercade uninteresante fenébmeno que se
nos presentaen nuestraprovinciaen lacua hemos
logrado estudios por elementos clinicos, estudios
seroldgicos y bidpsicosdelapie aunaseriede pa-
cientes cumplidoresdecriteriosdiagnésticos para
E.S.P Destacamose e emento epidemiol égico co-
muUn paralamayoriade | os pacientes rel acionados
cone factor devivir en municipiosgeol 6gico mineros
con la capacidad inductora de alteraciones
esclerodermiformeinvocadas por a gunosautores,
segun hemos acotado y ladescripcion quereadliza-
mosacercadelaexpresion clinicaexhibidapor nues-
trospacientes.
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CONCLUSIONES

@  La Esclerosis Sstémica en nuestro medio
resultd ser mas frecuente en e sexo femenino, en
pacientes de piel blancay en grupos de edadesde
30 a 60 afios.

@  El estimado de tasa por 10 000 habitantes
fue significativamente elevada en los municipios
pinarefios con caracteristicas gedlogo - mineras.

@  El orden de presentacién de los sintomas
inicialesfue: artralgias, edemaindolorodelapiel,
esclerosiscutanea, rigidezarticular y disfagia.

@  El fendmeno de Raynaud como sintomaini-
cial de presentacion no domind en ningun orden,
registrandose en porcientosinferioresalosregis-
trados por la literatura.

@ Laséreasdelapie fueron afectadas aten-
diendo al siguiente orden: dedosy dorso de las
manos, antebrazos, caray porcion distal demiem-
brosinferiores.

@  Entre los signos mas frecuentes de presen-
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tacion posterior se destacan: hiper e
hipopigmentacion cutanea, lesion cicatrizal
retractil dela piel, estrechamiento de la apertura
oral, calcificaciones, telangiectasias, aumento del
segundo ruido cardiacoy artritis.

@  El 53.3% de los pacientes viven mas de 10
anos después de | os primeros sintomas sugerentes
dela enfermedad y el 36.7% vive mas de 10 afios
despuésderealizado el diagndstico.
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