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RESUMEN

Introduccion: La esclerosis sistémica es una enfermedad rara de la cual existe
informacién limitada en el Centro de Referencia de Enfermedades Reumaéticas de la
Habana.

Objetivo: Describir las caracteristicas clinico-epidemioldgicas de los pacientes atendidos

con este diagndstico en el periodo comprendido entre noviembre del afio 2017 a marzo del
ano 2019.

Esta obra estd bajo una licencia https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es ES



https://orcid.org/0000-0001-7952-0225
https://orcid.org/0000-0002-1236-4480
https://orcid.org/0000-0001-7125-3572
https://orcid.org/0000-0002-0531-0476
https://orcid.org/0000-0002-2836-9825
https://orcid.org/0000-0002-3667-191X
https://orcid.org/0000-0003-1380-2646
mailto:amart@infomed.sld.cu

Revista Cubana de Reumatologia. 2022;24(4):e299

Métodos: Se realizé un estudio observacional descriptivo, transversal en 73 pacientes. Se
evaluaron variables sociodemograficas como la edad, sexo, color de la piel, nivel
educacional y ocupacion, variables clinicas como forma de presentacion y tiempo de
diagnostico de la enfermedad, manifestaciones clinicas, las comorbilidades asociadas y el
tratamiento.

Resultados: El 57.5 % presentd la forma difusa de la enfermedad y el 48.8 % tenian mas
de 10 afios de diagnostico. La afectacion digestiva en el 94.5 %, la osteomioarticular en el
89.0 % vy las cardiovasculares en el 87.7 % fueron las méas representadas por 6rganos y
sistemas. Conclusiones: Predomino la forma difusa de la enfermedad, los enfermos con
mas de 10 afios de diagnoéstico y la afectacion cutanea, digestiva y osteomioarticulares. La
HTA seguida de la fibromialgia fueron las comorbilidades mas identificadas. Los anti
calcicos, IECA, esteroides y el Metotrexate fueron los farmacos mas utilizados en el
tratamiento.

Palabras clave: Esclerosis sistémica, epidemiologia, manifestaciones clinicas,

comorbilidades, tratamiento.

ABSTRACT

Introduction: Systemic sclerosis is a rare disease for which there is limited information in
the Reference Center for Rheumatic Diseases of Havana.

Objective: To describe the clinical-epidemiological characteristics of the patients treated
with this diagnosis in the period from November 2017 to March 20109.

Methods: A descriptive, cross-sectional observational study was carried out in 73
patients. Sociodemographic variables such as age, sex, skin color, educational level and
occupation, clinical variables such as form of presentation and time of diagnosis of the
disease, clinical manifestations, associated comorbidities and treatment were evaluated.
Results: 57.5 % presented the diffuse form of the disease and 48.8 % had more than 10
years of diagnosis. Digestive involvement in 94.5 %, osteomyoarticular disease in 89.0 %,
and cardiovascular disease in 87.7 % were the most represented by organs and systems.
Conclusions: The diffuse form of the disease predominated, patients with more than 10
years of diagnosis and skin, digestive and osteomyoarticular involvement. HT followed by
fibromyalgia were the most identified comorbidities. Anti-calcium, ACEI, steroids and
Methotrexate were the drugs most used in treatment.

Keywords: Systemic sclerosis, epidemiology, clinical manifestations, comorbidities,

treatment.
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Introduccion

La esclerosis sistémica o esclerodermia sistémica (ES) es una enfermedad rara de caracter
cronico e incapacitante caracterizada por afectacion microvascular, activacion del sistema
inmunitario y aumento de la deposicion de proteinas de la matriz extracelular en la piel y
en los 6rganos internos.Y@

Su incidencia anual varia entre 3 y 19 nuevos casos por millon de habitantes y su
prevalencia se estima entre 30 y 240 casos por millén de habitantes,®® aunque es dificil
establecerla con precisién debido, fundamentalmente, a la falta de estudios de corte
transversal y a que la enfermedad leve permanece a menudo sin diagnosticar. Varian
también segun la zona geografica, sugiriendo una predisposicion genética y/o exposicién a
factores ambientales.®) En la poblacion latinoamericana existe informacion limitada sobre
la esclerodermia y nula en las Antillas caribefias. En Republica Dominicana Gottschalk y
colab estiman la prevalencia en un servicio de atencion reumatoldgica en 1.62 %.©) En
Cuba, hasta donde se ha podido revisar en la literatura, no existen estudios sobre la
incidencia y prevalencia de esta rara enfermedad, no obstante haber publicaciones sobre
caracteristicas clinicas y epidemioldgicas de series de casos.® ()

Predomina en el sexo femenino, con una relacion mujer / hombre que se sitda entre 5-
9/1.0®M:@ sy incidencia aumenta con la edad y es mas frecuente entre la 4ta y 6ta
década de la vida.®©-().@.0).00.11)  Afecta todas las razas. Existen grupos con mayor
riesgo como los pacientes afroamericanos, que tienen mayor frecuencia de esclerosis
sistemica difusa (ESD), perfil serologico y clinico méas agresivo como hipertension
pulmonar, derrame pleural, miopatia, insuficiencia renal y fibrosis pulmonar que los
blancos.®®)

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

En la literatura se identifican estrategias terapéuticas condicionadas por el grado e

intensidad de las manifestaciones organicas, asi se encuentran drogas indicadas para el
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tratamiento sintomatico como: esteroides, anti calcicos, IECAS, inhibidores de
fosfodiesterasa 5, pro cinéticos, antihistaminicos H2 y H1, inhibidores de bomba de
protones, antibioticos y aquellas que intentan modificar el curso de la enfermedad como:
metotrexate, ciclosporina, tacrolimus, relaxina, bajas dosis de d penicilamina,
ganmaglobulina 1V, micofenolato de mofetilo, ciclofosfamida, globulina anti-timocitica,
analogos de la prostaciclina, N acetil cisteina, bosentan, ambrisentan, terapia bioldgica
incluyendo al rituximab e incluso, el trasplante de células madres.?:(3)

En la actualidad la informacion 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.

En el Centro de Referencia de Enfermedades Reumaticas, se han realizado pocos estudios
sobre la epidemiologia de la ES. La investigacion pretende describir las caracteristicas
clinico-epidemiologicas, las comorbilidades asociadas y el tratamiento més utilizado de

los pacientes atendidos en la institucion.

Métodos

Se realiz6 un estudio observacional descriptivo, transversal en pacientes que acudieron al
Centro de Referencia de Enfermedades Reumaticas, ubicado en el Hospital Clinico
Quirdrgico 10 de Octubre, en el periodo comprendido entre noviembre del afio 2017 a
marzo del afio 2019. El universo de estudio estuvo conformado por 76 pacientes y la
muestra por 73 pacientes, que se incluyeron de forma consecutiva entre los que asistieron
a la consulta, cuerpo de guardia y los hospitalizados en el Centro y que cumplieran los
criterios de clasificacion de esclerosis sistémica del Colegio Americano de Reumatologia
de 1980 (ACR)® y aceptaron participar; se excluyeron los enfermos con sindromes de
sobre posicidon (esclerosis sistémica / lupus eritematoso, esclerosis sistémica /artritis
reumatoide, enfermedad mixta de tejido conectivo) y discapacidad fisica o mental que
impidiera la obtencion adecuada de la informacion.

Se analizaron variables sociodemogréaficas como edad, sexo, color de la piel, ocupacion,
nivel educacional y variables clinicas como: tiempo de diagnéstico, forma clinica,
manifestaciones vasculares, cardiacas, cutaneas del sistema osteomioarticular (SOMA),

digestivas, respiratorias, renales y neuropsiquiatricas, comorbilidades y tratamiento. Para
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el analisis de las variables sociodemogréficas y clinicas se utilizd estadistica descriptiva.
Al tratarse de variables cualitativas se emplearon los numeros absolutos y porcentajes.

Resultados

Las caracteristicas demograficas de los pacientes evaluados se reflejan en tabla 1. EIl grupo
de edades mas representativo fue el de 50 a 59 afios con 31.5 % (n=23), le siguieron los
del grupo de 60 afios y mas con 27.3 % (n=20) y los de 40 a 49 afios 26 % (n=19); los
grupos menos representados fueron los de entre 18 y 29 afios con 4.1 % (n=3) y 30 a 39
afios con 11.7 % (n=8). En relacion con el sexo el 90.4 % (n=66) pertenecian al sexo
femenino. Predominaron los individuos de piel no blanca con 68.5 % (n=50) en relacion
con los de piel blanca que fueron 31.5 % (n=23). El nivel educacional preuniversitario con
un 56.2 % (n=41) prevalecio; le sigui6 en orden de frecuencia el universitario con 24.7 %
(n=18) y el menos representado fue el primario con solo 2 pacientes. En relacion con la
ocupacion el 43.9 % (n=36) del total, eran trabajadores y el 32.9 % (n=20) pensionados; le

siguieron en orden las amas de casa con 21.9 % (n=16) y un solo paciente desempleado.

Tabla 1. Caracteristicas demograficas de los pacientes con esclerosis sistémica

Caracteristicas sociodemograficas | Numero (%)
(n=73)
Edad
De 18 a 29 afios 3(4.1)
De 30 a 39 afios 8(11.7)
De 40 a 49 afios 19(26.0)
De 50 a 59 afios 23(31.5)
Més de 60 afios 20(27.3)
Sexo
Femenino 66(90.4)
Masculino 7(9.6)
Color de la piel
No blanca 50(68.5)
Blanca 23(31.5)
Escolaridad
Primaria 2(2.7)
Secundaria basica 12(16.4)
Preuniversitaria 41(56.2)
Universitaria 18(24.7)
Ocupacion
Trabajador 36(43.9)
Pensionado 20(32.9)
Ama de casa 16(21.9)
Desempleado 1(1.3)
Fuente: Historia clinica
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En cuanto a las caracteristicas clinicas generales de los pacientes estudiados (Tabla 2),
hubo un predominio de la forma clinica difusa de la enfermedad, presente en el 57.5 %
(n=42) con respecto a la forma limitada, que la presentaron el 42.4 % (n=31). Del total de
enfermos, el 43.9 % (n=32) tenian méas de 10 afios de diagndstico de la enfermedad. Le
siguieron en orden de frecuencia los de menos de 5 afios con el 31.5% (n=23) y finalmente
los que tenian de 5 a 10 afios con 24.6 % (n=18). En relacién con la valoracion nutricional
predominaron los normo peso con el 43.9 % (n=32) seguidos por los bajo peso con el
28.7 % (n=21); el sobrepeso estuvo presente en el 27.3 % (n=20) de los pacientes.

Tabla 2. Caracteristicas clinicas generales de los pacientes con esclerosis sistémica

Caracteristicas clinicas | Numero (%)
(n=73)
Forma clinica de la enfermedad
Difusa 42(57.5)
Limitada 31(42.4)
Tiempo de diagndstico
Menor de 5 afios 23(31.5)
De 5 a 10 afios 18(24.6)
Més de 10 afios 32(43.9)
Valoracién nutricional
Bajo peso 21(28.7)
Normo peso 32(43.9)
Sobre peso 20(27.3)

Fuente: Historia clinica

En la tabla 3 se muestra la frecuencia en la que se presentaron las manifestaciones clinicas
por sistemas en relacion con la forma clinica de la enfermedad. Las manifestaciones
cutaneas se observaron en el 98.6 % (72) de los enfermos. Se presentaron en el 100 % de
la ESL y en el 97.6 % en a ESD. En orden decreciente de frecuencia fueron seguidas por
las manifestaciones digestivas, observadas en el 94.5 % (69), la totalidad de los pacientes
con ESL (31) y el 90.5 % (38) de la ESD. EI 89.0 % (65) del total de pacientes presentaron
alguna manifestacion del SOMA. Estuvieron presentes en el 93.5 % (29) de la forma
limitada y en 85.7 % (36) de la ESD. El 87.7 % (64) de los enfermos presentaron
afectaciones cardiacas y vasculares. Las cardiacas fueron mas frecuentes en la ESL donde

se observaron en el 96.8 % de los enfermos (30), mientras que en la forma difusa se
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reporto en el 81.0 % (34). Las vasculares fueron ligeramente mas frecuentes en las ESD
con 88.1 % (37) que en las ESL 87.1 %(27).

El 74.0 % (54) del total presentaron manifestaciones respiratorias. Se observaron en el
76.2 % (32) del grupo con ESD y en el 71.0 % (22) de la forma limitada.

Las manifestaciones neuropsiquiatricas se reportaron en el 60.3 % (44) de la totalidad de
los pacientes. Fueron més prevalentes 64.3 % (27) en la forma difusa de la enfermedad
que en la limitada 54.8 % (17).

Un total de 5 pacientes presentaron al menos una de las manifestaciones renales
exploradas para el 6.8 %. Predominaron en la forma difusa con 7.1 % (3). En la limitada

se presentd en 6.4 % (2) de los enfermos.

Tabla 3. Distribucién de pacientes segin manifestaciones clinicas y forma clinica de la
enfermedad sistémica

Forma clinica de la enfermedad Total
Manifestaciones clinicas EsD EsL (n=73)
(n=42) (n=31)

No. % No. % No. | %
Cutaneas 41 97.6 31 100 72 | 98.6
Digestivas 38 90.5 31 100 69 | 94.5
SOMA 36 85.7 29 935 | 65 | 89.0
Cardiacas 34 81.0 30 96.8 64 | 87.7
Vasculares 37 88.1 27 87.1 64 | 87.7
Respiratorias 32 76.2 22 71.0 54 | 74.0
Neuropsiquiatricas 27 64.3 17 54.8 44 | 60.3
Renales 3 7.1 2 6.4 5 6.8

Fuente: Historia clinica

En la tabla 4 se relaciona la frecuencia en la que se presentaron las manifestaciones
clinicas segun el tiempo de diagnostico de la enfermedad.

El 43.8 % de los pacientes tenian méas de 10 afios de diagnostico, seguido de los de menos
de 5 afios con 31.5 % y finalmente los que tenian 5 a 10 afios de diagndstico (24.6 %). Las
manifestaciones cutaneas se presentaron en la totalidad de los enfermos con menos de 5y
de 5 a 10 afios de diagndstico. Estaban presentes en el 96.9 % (31) de los de mas de 10

afios de diagnostico.
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Las manifestaciones digestivas estuvieron presentes en el 100.0 % (32) de los enfermos
con mas de 10 afios de diagnostico, seguidos del 94.4 % (17) de los de entre 5y 10 afios y
en el 870 % (20) de los de menos de 5 afios.

Las manifestaciones osteomioarticulares fueron més frecuente en los de mas de 10 afios de
diagndstico con 96.9 % (31), seguidos de los que tenian 5 a 10 afios y menos de 5 afios de
diagndstico con 83.3 % (15) y el 82.6 % (19) respectivamente.

Las cardiacas y vasculares tuvieron igual comportamiento en cuanto a su frecuencia de
presentacion de acuerdo a los afios de diagnostico de la enfermedad reumatica. Fueron
mas prevalentes en los de 5 a 10 afios presentes en 94.4 % (17), seguido de los de mas de
10 afios con 90.6 % (29).

Las manifestaciones respiratorias se presentaron con mas frecuencia en los que tenian mas
de 10 afios de diagnostico con 81.3 % (26), seguidos por el 73.9 %(17) de los de menos de
5afiosy el 61.1 % (11) de los de 5 a 10 afios.

Las manifestaciones neuropsiquiatricas fueron mas prevalentes en los que tenian mas de
10 afios de diagnostico pues se presentaron en el 65.6 % (21) de estos enfermos. La
frecuencia con que se observo en los de menos de 5 afios y de 5 a 10 afios fue muy similar
(56.5 y 55.6 % respectivamente).

Las manifestaciones renales fueron las menos representadas con solo 5 pacientes para un

6.8 %. En los de mas de 10 afios de diagnostico fueron mas frecuentes con 9.3 % (3).

Tabla 4. Distribucién de las manifestaciones clinicas segln tiempo de diagnéstico

Tiempo de diagnéstico Total
(n=73, 100%6)
Manifestaciones clinicas Menos 5 afios De 5 a 10 afios Més de 10 afios
(n=23,31.5 %) (n =18, 24.6%0) (n=32, 43.8%) No. %
No. % No. % No. %
Cutaneas 23 100 18 100 31 96.9 72 98.6
Digestivas 20 87.0 17 94.4 32 100 69 94.5
SOMA 19 82.6 15 83.3 31 96.9 65 89.0
Cardiacas 18 78.3 17 94.4 29 90.6 64 87.7
Vasculares 18 78.3 17 94.4 29 90.6 64 87.7
Respiratorias 17 73.9 11 61.1 26 81.3 54 74.0
Neuro-psiquiatricas 13 56.5 10 55.6 21 65.6 44 60.3
Renales 1 4.3 1 55 3 9.3 5 6.8

Fuente: Historia clinica

Dentro de las comorbilidades (tabla 5), hubo predominio de la HTA con 56.1 % (41),
seguida de la fibromialgia 19.1 % (14), la diabetes mellitus 16.4 % (12), infecciones

@) ev-rc | 8

Esta obra esta bajo una licencia https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es ES




Revista Cubana de Reumatologia. 2022;24(4):e299

10.9 % (8), el hipotiroidismo 6.8 % (5), la cardiopatia isquémica 54% (4) y la
dislipidemia 4.1 % (3). El hipertiroidismo y los tumores malignos tuvieron igual
comportamiento pues se diagnosticaron en solo 2 pacientes para un 2.7 %.

En la forma difusa de la enfermedad predominé la HTA 64.2 % (27) seguido en orden de
frecuencia de la diabetes mellitus 21.4 % (9), la cardiopatia isquémica en 7.1 %(3) y
dislipidemia en 4.7 % (2).

En la forma limitada predomino la fibromialgia 19.3 % (6), las infecciones 12.9 % (4) y el
hipotiroidismo 9.6 % (3).

Tabla 5.Pacientes segln presencia de comorbilidades y formas clinicas de la enfermedad.

Forma clinica de la enfermedad

Comorbilidades ESD ESL Total

(n=42) (n=31) (n=73)

No. % No. % No. | %

HTA 27 64.2 14 451 | 41 | 56.1
Fibromialgia 8 19.0 6 19.3 14 | 19.1
Diabetes mellitus 9 214 3 9.6 12 | 164
Infecciones 4 9.5 4 12.9 8 | 10.9
Hipotiroidismo 2 4.7 3 9.6 5 6.8
C Isquémica 3 7.1 1 3.2 4 5.4
Dislipidemias 2 4.7 1 3.2 3 4.1
Hipertiroidismo 1 2.3 1 3.2 2 2.7
Tumores malignos 1 2.3 1 3.2 2 2.7

Fuente: Historia clinica

El consumo de farmacos para el tratamiento sintomatico o modificador de la enfermedad
(Tabla 6) se identificd en la totalidad de los pacientes.

Tabla 6. Tratamiento farmacoldgico de los pacientes con esclerosis sistémica

Farmacos No. | %
Anticélcicos 59 | 80.8
IECA 55 | 75.3
Esteroides 37 | 50.7
Omeprazol 24 | 329
Procinéticos 21 | 288
Metotrexate 16 | 21.9
Colchicina 12 | 164
Azatioprina 6 8.2
D-penicilamina 6 8.2
Micofenolato de Mofetilo | 6 8.2
Ciclofosfamida 2 2.7

En orden decreciente de frecuencia se registraron los anticélcicos en el 80.8 % (59),
IECAS en 75.3 % (55), esteroides en 50.7 % (37), omeprazol 32.9 % (24), procinéticos en
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28.8 % (21), metotrexate 21.9 % (16), colchicina 16.4 % (12). La azatioprina, d
penicilamina y micofenolato de mofetilo solo se reportan como parte del tratamiento en 6

pacientes cada uno 8.2 % y la Ciclofosfamida en 2.7 % (2).

Discusion
La esclerosis sistémica es mas frecuente en personas entre 20 y 50 afios de edad (el “pico”
de diagnostico se produce en la poblacion entre 40 y 50 afios). La gran mayoria de los
estudios foraneos reportan la enfermedad en rangos de edades comprendidos entre los 30 a
60 afios.®@:(13).14.15 Estydios de series de casos en Cuba también sitdian a estos grupos
deedades como los mas afectados.®("® E| resultado de la investigacion tuvo un
comportamiento similar.
Afecta en mayor proporcion a mujeres que a hombres (3:1 en Gran Bretafia; 6:1 en Europa
y 14:1 en Jap6n).t6) Se reporta asi mismo que tiene en Europa una 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 proporcion es de 4.8:1.%% Estudios en Uruguay y
Colombia estiman la mayor proporcion en el sexo femenino 9:1.47:(1® resultados que
coinciden con los obtenidos. En una investigacion realizada en el hospital italiano de
Argentina, Sconnik y colab encuentran, sin embargo, que predominan en el sexo femenino
a razon de 12:1,1® mientras que, en Republica Dominicana, Gottschalk y colab
determinan la razén en 2.8:1 con predominio del sexo femenino.® En los reportes de casos
cubanos predominan también los enfermos femeninos, pero en proporciones diferentes en
las distintas regiones del pais, aunque dentro del rango que reporta la literatura
mundial.© M@
La etnia juega un papel importante en el modo de presentacion y curso evolutivo de la
ES.!® Se han reportado diferencias en frecuencia, gravedad de las manifestaciones
clinicas y pronostico en los diferentes grupos étnicos estudiados. Esto marca la
importancia del estudio de las caracteristicas clinicas y biologicas de la enfermedad en
cada region, analizando la presencia de variables genéticas y ambientales y su incidencia
en la presentacion clinica y pronostico.®¥
Se enmarcan diferencias sociodemogréaficas, clinicas y serologicas entre hispanos,
afroamericanos negros, con un predominio por predisposicion genética a MHC clase I,

deteccion de anticuerpos anti RNP y autoanticuerpos en mayor proporcién que otros
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grupos, destacandose elementos potencialmente genéticos de la raza negra a desarrollar la
enfermedad con mayor severidad.(”)

En la serie de casos de Remedios y colab, en Holguin,” )Gil y colab en dos centros
médicos de la Habana® y Rodriguez y colab en Pinar del Rio,® hay un predominio de
pacientes blancos seguido de los negros y mestizos, comportamiento diferente al de los
enfermos que se incluyeron en la investigacion donde predominaron los no blancos.

En la literatura consultada se reporta que, de las formas clinicas de la enfermedad, la
afeccion limitada es mas frecuente que la forma 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 poblacion caucésica. En estudios realizados en Colombia, Argentina, Francia y
Uruguay hay predominio de la forma limitada con respecto a la difusa.(®():(8.09) Ep
Republica Dominicana, sin embargo, Gottschalk y colb® al igual que investigadores
cubanos®® observan mayor proporcion de enfermos con la forma difusa de la
enfermedad- Los resultados coinciden con las dos Gltimas investigaciones, probablemente
éstos, estan relacionados, con el predominio de los no blancos en estas series de casos.

En relacion con el tiempo de diagndstico Remedios y colab,” refieren que la duracion de
la enfermedad segun el célculo de la media en afios, y después de comprobar la
distribucién normal de su poblacion; es de 8.7 + 6.9 afios y en el hospital Simén
Bolivar,*” el tiempo de diagndstico en los pacientes estudiados es de 6 afios.

Scolnik M y colab, determinan el tiempo de diagnéstico de sus pacientes en 11 afios,®® lo
que se acerca mas al resultado de la investigacién porque la mayoria de los enfermos
tuvieron mas de 10 afios de diagnostico al igual que los enfermos de la serie de Rodriguez
y colb en Pinar del Rio.®

Los estudios realizados en pacientes con esclerodermia indican que el riesgo nutricional es
alto y que la desnutricién calificada como moderada a severa oscila en un 15-30 % de la
poblacion ambulatoria y hasta un 65 % en la hospitalizada. Esta relacionada con las
manifestaciones gastrointestinales que abarcan alteraciones de la motilidad oro faringea y
esofagica, reflujo gastroesofagico, anorexia, gastroparesia y sobre crecimiento bacteriano
a nivel intestinal que conlleva a malabsorcion.

Taveras y colb al analizar el estado nutricional de 21 pacientes con ES atendidos en el
Hospital Regional Universitario José Maria Cabral y Béez de Republica Dominicana
identificaron que el 33 % tiene algin grado de desnutricion.?? En la investigacion, aunque
no con la frecuencia reportada por estos autores, si se identificaron cerca de un tercio de

enfermos desnutridos. Mdltiples estudios manifiestan la importancia de la intervencion
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nutricional en esta poblacion en particular y los beneficios de la suplementacion oral en la
poblacion desnutrida, ademas se ha logrado sefialar ciertas recomendaciones nutricionales
Se ha demostrado que la combinacion de las recomendaciones dietéticas y la
suplementacion oral pueden mejorar el estado nutricional de los pacientes con
desnutricion asociada a enfermedad.?

Las manifestaciones clinicas varian segun la extension, el subgrupo y la gravedad de la
enfermedad. ElI fendmeno de Raynaud y la esclerosis de la piel se hallan casi siempre
presentes en la mayoria de las series como las mas prevalentes, sin embargo, en los
estudios de series de casos no se recogen siempre la frecuencia de las manifestaciones
clinicas de forma general sino dividida segin forma clinica de la enfermedad.

Diego Grafia encuentra, en su serie de casos, que las manifestaciones clinicas
predominante son: endurecimiento cutdneo en 42 (85.7 %) casos, seguido del FR 41
(83.7 %), articular 27 (55.1 %), tubo digestivo 24 (49.0 %), EPI 16 (32.7 %), hipertension
pulmonar estimada por ecocardiograma 7 (14.3 %), renal 3 (6.1 %) y otros 2 (4.1 %).?Y
Medina YF y colb reportan también un predominio de la afectacion cutaneay le siguen en
frecuencia la afectacion del SOMA con 72 %, la respiratoria con un 36 %, gastrointestinal
en el 30.7 %, renal 24.1 % y finalmente las manifestaciones cardiacas que se presentan en
el 5 % de los pacientes.*®)

Los resultados coinciden con los de ambas series, por el hecho de que las cutaneas son las
mas prevalentes, lo cual también es reportado en otros estudios.®19-AUSy frecuencia
difiere. En sentido general éstas no se diferencian segun formas clinica en la mayoria de la
literatura forénea. EI endurecimiento cutaneo es en algunos, la manifestacion mas
relevante®4-(1%:@) como se presenté en la investigacion.

Las manifestaciones digestivas, se reportan en la literatura foranea en el orden del 70 al 95
% de los pacientes.®(.@9:223)y @5 este comportamiento el observado en la
investigacion donde ocuparon el segundo lugar dentro de las manifestaciones clinicas. Son
las mas frecuentes, tras el FR y la afectacion cutanea.

La frecuencia de manifestaciones articulares fue elevada, lo cual coincide con lo reportado
en la literatura, (0

Las manifestaciones cardiacas, que ocuparon el cuarto lugar dentro de las manifestaciones
clinicas, fueron identificadas en una elevada frecuencia, sin embargo, en la literatura se
recoge la afectacion clinica cardiaca en general en alrededor del 10 al 15 % aunque
dependiente del método de estudio de la funcion cardiaca se describe la enfermedad

miocardica del 20 % al 25 % y la pericarditis clinica en 16 %.®(0.(1)
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La afeccion pulmonar es la principal determinante de supervivencia en pacientes con ES.
Las principales manifestaciones pulmonares de la ES, la enfermedad pulmonar intersticial
difusa (EPID) y la hipertension arterial pulmonar (HAP).Se presentaron en las dos terceras
partes de los enfermos.

La sexta parte de los pacientes de la serie presentaron manifestaciones neuropsiquiatricas,
que son reportados en la literatura, aunque en una proporcién diferente.

Las manifestaciones que estuvieron menos representadas fueron las renales, solo en menos
del 6 % de los enfermos. En la literatura se informan como raramente presentes (4%-
6 %)@Y, sin embargo, varios autores las sitGian entre 5y 10 % de los enfermos.®-(10.()

En relacion con las comorbilidades hay poca informacion sobre su presencia en la
esclerodermia. Los resultados de la investigacion reconocieron a la HTA como la mas
frecuente de ellas, aunque en una proporcién menor que Gottschalk®quien la encuentra en
un 72.2 %y cercana a la de Amoda et al® quien la observa en el 47 %. No se documentan
casos de fibromialgia asociada en otras series de casos, pero ocup6 el segundo lugar. La
Diabetes mellitus se encontrd con una frecuencia mayor que la de Amoda® et al y 5 veces
mas que Ttsifetaki N en Grecia.?” Menos frequente es el reporte de Cruz que la encuentra
en el 22.2 % de los pacientes.®® Es muy diversa la frecuencia con que se informa sobre su
asociacion  con  hipotiroidismo,  cardiopatia  isquémica,  dislipidemia e
hipertiroidismo®-?4:@% entidades que se observaron.

Los tumores malignos han sido descritos a la ES en el 3 al 11 % de los enfermos En una
cohorte de pacientes en Hungria el 4.4 % de ellos desarrollan malignidad y el riesgo de
presentarla es estimado entre 1.5-5 veces. Incluyen tumores sélidos de piel, pulmon,
esofago, oro faringe, hepatico y de origen hematoldgicos. La alta incidencia de cancer de
pulmon esta relacionada con la fibrosis pulmonar y el consumo de cigarros. El cancer de
esofago es mas frecuente que el oro faringeo y el del higado es mas frecuente en mujeres
afroamericanas con ES.

En relacion con los de tejido hemolinfopoyético el cominmente mas reportado son los
linfomas, probablemente relacionados con la estimulacion crénica de células B asociado
con la patogénesis de la ES.%)

En la investigacion se detectaron 2 pacientes con cancer uno de pulmoén en un paciente
con 27 afios de diagnostico de la enfermedad que resulto ser el Unico fallecido de la serie y
un paciente con linfoma Hodgkin.

El tratamiento es complejo y requiere la identificacion temprana de la afectacion de

Organos internos para establecer una estrategia terapéutica adecuada. El tratamiento
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farmacoldgico se clasifica en los medicamentos que interfieren en los mecanismos
patogénicos y el dirigido a tratamiento sintomatico aunque algunos farmacos pueden
actuar por ambos mecanismos. Los pacientes en la serie han sido tratados desde el punto
de vista sintomatico y desde el punto de vista de la inmunosupresion, en concordancia con
las recomendaciones terapéuticas EULAR-ACR, aungue no se reportaron tratamientos con
inmunoglobulinas endovenosas que han sido reportadas como beneficiosas como
terapéutica de la afectacion de piel asociadas a otros inmunosupresores o en intolerantes a
la inmunosupresion.®?@® No se informaron, tampoco, tratamientos con farmacos
bioldgicos como el Rituximab. 2%

En resumen en la serie de casos predominé la forma difusa de la enfermedad, los enfermos
con mas de 10 afios de diagnostico y la afectacidn cutanea, digestiva y osteomioarticular.

La HTA seguida de la fibromialgia fueron las comorbilidades mas identificadas.
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