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ESCLERODERMIA 
Criterios de clasificación 1980

CRITERIO MAYOR
Esclerodermia proximal

CRITERIOS MENORES
Esclerodactilia
Cicatrices puntiformes en el pulpejo de los dedos
Fibrosis pulmonar bilateral

DIAGNÓSTICO
Criterio mayor
Dos o más de menores



F. Raynaud > 5 a.
Afec. cutánea distal
Telangiectasias, a.diges.
Calcinosis,HTP
Dilatación capilar
AAcentrómero (60-80%)

Limitada

F. Raynaud < 1 a.
Afec. cutánea troncal y acra
Roces tendinosos
Afección visceral temprana
Pérdida capilar
Anti-Scl 70 (25-30%)

Forma difusa

Fenómeno de Raynaud
Alts. capilaroscópicas
Úlceras digitales
AANs específicos

Pre-esclerodermia

F. Raynaud +/-
Sin afección cutánea
Afección visceral
AANs específicos

ESC sine esclerodermia

ESCLERODERMIA. Clasificación en subtipos



ESCLERODERMIA DIFUSA       
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La esclerodermia:
una enfermedad poliédrica
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Factores pronósticos RR p
Esclerodermia difusa 2,730 0,001
Edad de comienzo 1,079 0,0001
Fibrosis pulmonar 2,463 0,003
HTAP 2,802 0,0001
Crisis renal 30,062 0,0001

Esclerodermia
Factores pronósticos





N: 348
Fenómeno de Raynaud: 346 (99%)
Úlceras digitales: 171 (49%)
Afección osteomuscular: 245 (70%)
Afección digestiva: 249  (71%)

Afección respiratoria: 261 (75%)
EPID: 195 ( 56%) (CVF<70%: 84 (24%) 
HTAP: 66 (19%) (HTAP (s> 55mmHg): 32 (9.7%)

Afección cardíaca: 164 (47%)
Afección renal (CRE): 14 (4%)

Hospital Universitario Vall d’Hebron

ESCLERODERMIA 
Manifestaciones clínicas



ESCLERODERMIA. Hipertensión pulmonar

N= 335 (Hospital Vall d’Hebron)

Causas de muerte

Afección pulmonar : 29 (40%)

HTA pulmonar aislada: 15
Fibrosis pulmonar + HTAP: 8 

Fibrosis pulmonar: 6



ESCLERODERMIA: EPI. Factores pronósticos

LBA. Dudosa utilidad clínica

PFRs. Diagnóstico y seguimiento

TACAR: Diagnóstico y factor pronóstico

Goh NSL et al. Interstitial lung disease in systmic sclerosis:
A simple staging system. Am J Respir Crit Care Med. 2008







Table 2: Differences in median of FVC (%) expected values prior, initiation  
and after treatment with MS

Variables            Prior to MS                   Initiation  MS                    One year of MS
___________________________________________________________________

FVC(%) 59.80 55.5 59.00
|___________________| |_____________________|           

Change (%)                          -7.2 + 6.3

p value 0.3115                 0.951 
_________________________________________________________________

Tratamiento de la EPID asoc a ES: micofenolato sódico. N=14



Factores pronósticos RR p
Esclerodermia difusa 2,730 0,001
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Fibrosis pulmonar 2,463 0,003
HTAP 2,802 0,0001
Crisis renal 30,062 0,0001
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Esclerodermia. Hipertensión arterial pulmonar. Tratamiento
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ESCLERODERMIA. Tratamiento

Terapia 
vascular

Bloqueadores Ca
Antiagregantes
IECAs
Ketanserina
Fluoxetina
ARA II
Prostaglandinas
Sildenafilo
Antioxidantes
Sitaxsentan
Ambrisentan
Bosentan

Terapia 
inmunológica

Ciclofosfamida
Metotrexato
Azatioprina
Ciclosporina
G. Antimocítica
G. Antilinfocítica
Fotoféresis
Trasplante MO
Colágeno oral
Anti-citocinas
Micofenolato
Glucocorticoides

Terapia
antifibrótica

D-penicilamina
Interferon-α
Interferon-γ
Relaxina
Imatinib
Halofuginona



ESCLERODERMIA


