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Proyecto RESCLE: Validación nuevos criterios ACR/EULAR

Cohorte SSc limitada SSc sine

Nº pacientes 1145 698 102

Criterios ACR 1980 721  (63%) 435  (62.3%) 12  (11.8%)

Criterios ACR/EULAR
2013

991  (86.6%) 670  (96%) 41  (40.2%)



Criterios diagnósticos y de clasificación de SSc

Diagnóstico SSc Clasificación SSc 



1. Escasa sensibilidad en los casos de esclerodermia limitada o 
esclerodermia sine esclerodermia √

2. Exclusión de pacientes en estudios clínicos y ensayos
terapéuticos √

3. Pacientes con síndromes esclerodermiformes pueden
cumplir los criterios de ACR √

4. No se definen las características clínicas, inmunológicas 

ni el pronóstico  ×

5. Enfermos con esclerodermia inicial quedan excluidos

Criterios de clasificaciriterios de clasificacióón de  SSc  ARA del 1980n de  SSc  ARA del 1980
LimitacionesLimitaciones





Esclerodermia sine esclerodermia

1) Fenómeno de Raynaud o equivalente 
2) Anticuerpos antinucleares positivos
3) Afección visceral típica de SSc:

Hipomotilidad distal esofágica o intestinal 
EPI o PAH
Afección cardíaca
CRE



1. Escasa sensibilidad en los casos de esclerodermia limitada o 
esclerodermia sine esclerodermia √

2. Exclusión de pacientes en estudios clínicos y ensayos
terapéuticos √

3. Pacientes con síndromes esclerodermiformes pueden
cumplir los criterios de ACR √

4. No se definen las características clínicas, inmunológicas 

ni el pronóstico  ×

5. Enfermos con esclerodermia inicial quedan excluidos √

Criterios de clasificaciriterios de clasificacióón de  SSc  ARA del 1980n de  SSc  ARA del 1980
LimitacionesLimitaciones



1. Alternativas para evaluar el endurecimiento cutáneo.

2. Pacientes deben incluirse en los ensayos antes del pico 

máximo de endurecimiento cutáneo (12-15meses)

3. Considerar autoanticuerpos en el diseño del estudio 

para mejorar la estratificación  

4. Identificación temprana de los enfermos con SSc

Recomendaciones para mejorar la investigación clínica en SSc 
Prof Medsger 2nd SSc  World Congress



Limitada



“Finally, following the suggestions of LeRoy and Medsger, 

data have been provided that support the diagnosis of SSc in 

an early ‘‘prescleroderma’’ stage in cases where there is 

no skin thickening, referred to as ‘‘limited’’ SSc. Uniformly 

applicable diagnostic criteria of SSc require that these are 

developed in patients with early SSc, and not in patients 

with established disease.”





Number patients n (%) 566 (61.8) 243 (26.5) 69 (7.5) 37 (4) 916     

Ratio Female: Male 8:1 4.6:1c 8.8:1 17.5:1 7:1

Age at onset (yrs) 45:97±15.57 43.99±15.32 44.89±18.2 36±14de 45.02±15.23

Age at diagnosis (yrs) 53.36 ±14.41 46.76±15.51 b*c 53.22±15.98 41.7±14.3df 51.17±15.29

Time onset-diagosis (yrs) 7.37± 9.7 2.84± 5.96b*c* 8.31±10.49 5.69±6.40 6.16± 9.07

ACR criteria fulfilled 367 (65.3)a* 243 (100)bc* 10 (14.5) 0 (0) 620 (67.7)

First manifestation

RP

Puffy hands

Arthralgia

Skin sclerosis

434 (86.1) 149 (72.7)bc 60 (90.9) 35 (97.2) 678 (83.6)

6 (1.2) 6 (2.9) 1 (1.5) 0 (0) 13 (1.6)

31 (6.2) 16 (7.8) 2  (3) 1 (2.8) 50 (6.2)

21 (4.2) 29 (14)bc 0  (0) 0 (0) 50 (6.2)

RP 533 (94.8) 215 (88.5)b 63 (91.3) 37 (100) 849 (92.7)

Digital Ulcers 219 (39)a* 155 (63.8)b*c* 10 (14.5) 10 (27) 394 (43.0)

Telangiectasias 355(63.2) 153(63) 40(58) 6 (16.2) 554 (60.5)

Calcinosis 111 (19.8)a* 57 (23.5)c 5 (7.2) 1 (2.7) 174 (19.0)

ANA positive 517 (92) 224 (92.2) 62 (89.9) 37 (100) 840 (91.7)

Scl70 positive 45 (9.4) 116 (52.7)b*c* 6 (9.5) 6 (18.8) 173 (18.9)

ACA positive 293 (58)a 17 (8.4)b*c* 27 (41.5) 19 (54.3) 356 (38.9)

LcSSc dcSSc ssSSc preSSc overall

Semin Arth Rheum  2011   Línea Eclerodermia (GEAS)

REGISTRY OF THE SPANISH NETWORK FOR SYSTEMIC SCLERO SIS: CLINICAL PATTERN 
ACCORDING TO CUTANEOUS SUBSETS AND IMMUNOLOGICAL ST ATUS 



Proyecto RESCLE: Validación nuevos criterios ACR/EULAR

Pre SSc 

Nº pacientes 71

Criterios ACR 1980 0 (0%)

Criterios ACR/EULAR
2013

11  (15.5%)



Pre-esclerodermia

Pre-esclerodermia



Pre-esclerodermia:  40 pacientes

HVH cohorte: 414 pacientes. Seguimiento:1986-2012
Evaluación: manometría esofágica / ecocardiograma-Doppler/ PFR con DCO

Progresión:   12 (30%) media 9.7 años (3-17a)

lcSSc:        6 (50%) 
ssSSc:       6 (50%) 

Pre-esclerodermia: 28 pacientes media 6.6 años  (1-27a):
11  DCO < 70%
7  Disfunción Diastólica VI

10 sin alteraciones

Pre-esclerodermia
(Early SSc)

(FR + ANAs+ Alt capilaroscópicas)



Considering the three abnormalities together,  functional 
heart and/or lung and/or oesophageal abnormalities were 
detected in 8/19 (42%) early SSc patients. 

Valentini et al Rheumatology 2010





Definite SSc (%)                 9(23)   15(48)   17(63)    18(72)   23(92)    2(5.4)     5(17)    0.0005

23 Definite SSc:
3 lcSSc
1 dcSSc
7 ssSSc

12¿subset?



Pre-esclerodermia: 28 pacientes media 6.6 años  (1-27a)

10 Sin alteraciones

11 DCO/VA < 70%   
7 Disfunción Diastólica

Pre-esclerodermia

≠
SSc inicial

SSc inicial
Early SSc



Pre-SSc SSc  inicial SSc sine 

FR Si Si Si

Alt capilares Si Si  Si

ANAs Si Si    Si

GI/EPI/HTAP/CRE

Afec cardíaca
No                      No Si

EEI hipotenso No Si ----

DCO <70% No Si  ----

DD No Si ----

Los subtipos de esclerodermia  “no cutáneos”



Avouac et al ARD 2011

Criterios preliminares para el diagnóstico precoz de SSc

Pre SSc/ 
Very
Early SSc

SSc  inicial/
Early SSc



Matucci Cerinic ARD 2012



y



Conclusiones

A los pacientes con pre-esclerodermia se les debe investigar
la presencia de afección orgánica funcional al inicio del seguimiento y 
anualmente.

El cribaje ha de incluir: manometría esofágica, ecocardiografía-Doppler 
y pruebas funcionales respiratorias con DCO

Los pacientes con pre-esclerodermia que presentan alteraciones 
funcionales orgánicas (sin afección visceral establecida) se deben  
considerar esclerodermia inicial.

Los pacientes con pre-esclerodermia y con esclerodermia inicial 
pueden evolucionar a esclerodermia definida (subtipos limitada y sine)

El diagnóstico precoz de la enfermedad y de sus manifestaciones
clínicas puede abrir nuevas perspectivas terapéuticas e influir en el
pronóstico de los pacientes



El Pilar 2013


