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CRITERIO MAYOR
Esclerodermia proximal

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

DIAGNÓSTICO
Criterio mayor
Dos o m ás de menores







Esclerodermia: Clasificación en subtipos, según LeRoy









HTAP y supervivencia en la ESC

Koh ET, et al. Brit J Rheumatol. 1996;35:989.
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Ecografía cardíaca - VRT – Disnea:
Cateterismo

Prevalencia  HTAP: 7,85%

Meune C et al. Arthriris & Rheum. 2011

ÍNDICE DE “COCHIN”
Cochin RPS= 0,000117(edad) +    
0,0207818(150 – CVF) + 
0,04095(100-Dlco/VA)

Avouac J  et al. Ann Rheum Dis. 2013

Insuficiencia cardíaca derecha
Cateterismo
Disnea:

EcoCar: PAPs > 45 mmHg
DLCO: < 50%
Cateterismo
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Descenso de DLCO/ Va
Aumento de NT-proBNP
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Riesgo elevado de HTAP:
Evolución >3 años
Dlco < 60&

HAP: 19%
HTAP no detectada: 4% (3)
Sensibilidad: 96%
Especificidad: 48%
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Fig 1: Kaplan-Meier estimate of the probability of death (since diagnosis)
depending on age of disease onset



GRUPO 1 (≤ 30)
Afección esofágica (+)
Miositis (+)
Anticentrómero (-)
HTP: 12%

GRUPO 3 (≥ 60)
Forma limitada (+)
Úlceras digitales (-)
Alts. sist. conducción (+)
HTP: 25%

Mortalidad estandarizada: 3.80
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