
dice un proverbio chino…





SSc mortalidad, supervivencia, 
causas de muerte…



SSc y mortalidad: SMR…

SMR= standardized mortality ratio

Muertes observadas/muertes esperadas

(ajustado por edad y sexo)



SSc y mortalidad: SMR…



SSc y mortalidad…



2.93 (2.36-3.64)3.14 (2.62-3.76)

2.04 (1.55-2.68)
4.73 (3.69-6.07)



SSc y supervivencia…

“No hay que mezclar churras con merinas…”

from dx?

from onset Raynaud?

from onset non-Raynaud?



SSc y supervivencia…

From onset 
Raynaud

From onset 
non-Raynaud

From dx

1 year 93.55 (SD 2.1) 86.5% (SD 9.4)

5 years 87.6% (SD 9.1) 84.1% (SD 8.5) 74.9% (SD 13.6)

10 years 74.2% (SD 10.9) 75.5% (SD 6.3) 62.5% (SD 14.5)

20 years 55.8% (SD 21.1) 48.5% (SD 9.2) 41.8% (SD 16.2)



SSc y supervivencia…



SSc y causas de muerte…

SSc-related 
(47,6%) 

SSc-non related 
(52,4%) 

LUNG 47,8% 

HEART 25,6% 

KIDNEY 18,5% 

GI 7,6% 

CANCER 12,2% 

INFECTION 7,5% 

ATHEROSCLEROSIS 11,9% 



SSc y causas de muerte…





SSc and poor outcome risk factors…

Risk factor HR

ILD 2.89 (95%CI:2.24–3.72)

HTAP 2.62 (95%CI:1.64–4.17)

Heart involvement 3.43 (95%CI:1.35–8.70)

Renal involvement 4.22 (95%CI:3.42–5.19)

Age/year 1.05 (95%CI:1.04–1.06)

dcSSc 2.28 (95%CI:1.69–3.08)

High ESR 2.77 (95%CI:2.06–3.71)

Male 1.88 (95% CI:1.48–2.38)



Quien quiera saber más…



y en España qué?...
• Hospital Vall d´Hebron - Barcelona (Barcelona)  C. Simeón 
• Corporación Sanitaria Universitaria Parc Taulí - Sabadell (Barcelona)  C. Tolosa 
• Hospital de Cruces - Barakaldo (Vizcaya)  M. Egurbide 
• Hospital Universitario San Cecilio - Granada (Granada)  N. Ortego
• Hospital Universitario Virgen del Rocio - Sevilla (Sevilla) M. Castillo 
• Hospital Regional Universitario de Málaga - Málaga (Málaga)  M. Camps
• Hospital Universitario Miguel Servet - Zaragoza (Zaragoza) L. Sáez
• Hospital Clínico Universitario "Lozano Blesa" - Zaragoza (Zaragoza) A. Marín 
• Hospital Clinic - Barcelona (Barcelona) G. Espinosa
• Hospital Universitario Central de Asturias - Oviedo (Asturias)  D. Colunga
• Hospital La Paz - Madrid (Madrid)  J. Ríos 
• Hospital Universitario Virgen de las Nieves - Granada (Granada)  J. Vargas
• Hospital Universitario de Bellvitge - L´Hospitalet de Llobregat (Barcelona)  M. Rubio
• Hospital Universitari Mútua Terrassa - Terrassa (Barcelona) M. Rodríguez 
• Hospital Nuestra Señora de la Candelaria - Sta. Cruz de Tenerife (Sta. Cruz de Tenerife) J. Escobedo
• Complejo Hospitalario Universitario de Vigo - Vigo (Pontevedra)  M. Freire 
• Hospital de Manises - Manises (Valencia) G. Salvador
• Hospital de Cabueñes - Gijón (Asturias) L. Trapiella
• Hospital de Vega Baja de Orihuela - Orihuela (Alicante) R. Hurtado 
• Hospital Monte San Isidro - León (León)  A. Muela



SSc y mortalidad: SMR…
PERÍODO SMR (IC95%)

GLOBAL 1990-2009 2,34(2,24-2,44)

HOMBRES 1990-2009 3,62(3,50-3,74)

MUJERES 1990-2009 2,29(2,18-2,39)

dcSSc 1990-2009 2,13(2,04-2,23)

lcSSc/sine 1990-2009 2,06(1,96-2,15)

≥65 años 1990-2009 1,29(1,26-1,33)

<65 años 1990-2009 7,06(6,71-7,41)



Supervivencia desde inicio síntomas…

Log-rank ratio global: p 0,024
Log-rank ratio 80-90: p 0,009
Log-rank ratio 80-2000: p 0,225
Log-rank ratio 90-2000: p 0,209



SSc y supervivencia 
desde inicio síntomas…

Años
seguimiento

Global lcSSc/sine dcSSc EPID HTAP CRE Afectación
cardíaca

5 0,956 0,965 0,918 0,940 0,919 0,755 0,908

10 0,910 0,935 0,827 0,864 0,794 0,580 0,833

15 0,848 0,882 0,720 0,781 0,697 0,420 0,751

20 0,795 0,843 0,612 0,705 0,587 0,312 0,685

Años
seguimiento

Global lcSSc/sine dcSSc EPID HTAP CRE Afectación
cardíaca

5 0.889 0.910 0.860 0.889 0.969 0.652 0.856

10 0.771 0.807 0.722 0.771 0.905 0.503 0.748

15 0.664 0.688 0.633 0.664 0.740 0.300 0.626

20 0.593 0.634 0.564 0.593 0.639 0.219 0.584

desde diagnóstico…



SSc y causas de muerte
según década en que murieron…

80´ 90´ 2000´ p-valor

Muerte no relacionada con SSc 0 (0%) 18 (41%) 42 (38%) 0,109

Muerte relacionada con SSc 7 (100%) 26 (59%) 69 (62%)

PULMONAR 3 (43%) 18(41%) 51(46%) 0.847

CRE 3 (43%) 6 (23%) 7 (10%) 0,004

CARDIACA 1 (14%) 2 (5%) 11 (10%) 0,486



SSc y causas de muerte
según década diagnóstico…
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No relacionada Sí relacionada pulmonar renal cardiaca

1980-89

1990-99

2000-09

80´ 90´ 2000´ p-valor

Muerte no relacionada con SSc 24(41%) 19(29%) 39(52%) 0,024

Muerte relacionada con SSc 34 (59%) 46 (71%) 36 (48%)

PULMONAR 23 (40%) 32(49%) 23(31%) 0.358

CRE 4 (7%) 8 (12%) 2 (3%) 0,403

CARDIACA 7 (12%) 6 (9%) 11 (15%) NS



Causas de muerte en dcSSc…

80´ 90´ 2000´ p-valor

Muerte no relacionada con SSc 0 (0,0%) 6 (37,5%) 11 (27,5%) 0,323

Muerte relacionada con SSc 4 (100,0%) 10 (62,5%) 29 (72,5%)

PULMONAR 1 (25,0%) 6 (38%) 23 (58%) 0,235

CRE 2 (50,0%) 4 (25%) 5 (13%) 0,131

CARDIACA 1 (25,0%) 0 (0,0%) 1 (3,4%) 0,039



Causas de muerte en lcSSc/sine…

80´ 90´ 2000´ p-valor

Muerte no relacionada con SSc 0 (0,0%) 12 (42,9%) 31 (44,3%) 0,315

Muerte relacionada con SSc 3 (100,0%) 16 (57,1%) 39 (55,7%)

PULMONAR 2 (66,7%) 12 (43%) 28 (40%) 0,648

CRE 1 (33,3%) 2 (7%) 1 (1%) 0,013

CARDIACA 0 (0%) 2 (7%) 10 (14%) 0,499



Mortalidad precoz, intermedia, tardía…

≤5años 5-10 años >10 años p-valor

Muerte no relacionada con SSc 31 (41%) 21 (37%) 39 (49%) 0,310

Muerte relacionada con  SSc 45 (59%) 36 (63%) 40 (51%)

PULMONAR 27 (36%) 26 (46%) 28 (35%) 0,404

CRE 10 (13%) 2 (4%) 3 (4%) 0,036

CARDIACA 8 (11%) 8 (14%) 9 (11%) 0,817



Mortalidad precoz <5 años

1980-89 1990-99 2000-09 p-valor

Muerte no relacionada con SSc 1 (17%) 3 (18%) 23 (49%)

0,039

Muerte relacionada con SSc 5 (83%) 14 (82%) 24 (51%)

PULMONAR 2 (40%) 8 (57%) 16 (67%)

0,005
CRE 3 (60%) 6 (43%) 1 (4%)

CARDIACA 0 (0%) 0 (0%) 7 (29%)



Mortalidad tardía >10 años

1980-89 1990-99 2000-09 p-valor

Muerte no relacionada con SSc 18 (49%) 11 (41%) 5 (83%)

0,168

Muerte relacionada con SSc 19 (51%) 16 (59%) 1 (17%)

PULMONAR 13 (68%) 11 (69%) 1 (100%)

0,976
CRE 1 (6%) 1 (6%) 0 (0%)

CARDIACA 5 (26%) 4 (25%) 0 (0%)



Take home messages…
• SMR mundial global………….. 2,72 (1,93-3,83)

mundial post 1990……....2,42 (1,89-3,11)
RESCLE 1990-2009…….2,34 (2,24-2,44)

• Supervivencia desde dx
5 años…….84,4% ( RESCLE 88,9%)
10 años……70,9% ( RESCLE 77,1%)
20 años…...44,9% ( RESCLE 59,3%)

• Factores riesgo
• Edad al dx
• Afectación visceral (HTAP, EPID, CRE, cardíaca)
• dcSSc
• Sexo masculino
• VSG elevada



Take home messages…
• La mortalidad por causas no relacionadas con SSc está

aumentando en los últimos años, sobretodo tardía.

• La patología pulmonar (EPID e HTAP) ha sido en las 3
décadas estudiadas (1980, 1990, 2000) la principal
causa de muerte relacionada con SSc, y su frecuencia
relativa va en aumento.

• La patología renal (CRE) ha pasado de ser la segunda
causa de muerte de estos pacientes en la década de
1980 (e incluso la primera en el subtipo difuso) a
representar la 3er causa de muerte.



Take home messages…

• Causa de muerte en dcSSc
68% patología pulmonar
21% patología renal
11% patología cardíaca

• Causa de muerte en lcSSc/sine
67% patología pulmonar
27% patología cardíaca
6% patología renal



Fortalezas del estudio…

• Nº de pacientes incluidos en el RESCLE

• Registro a nivel nacional

• Amplio período de estudio



Limitaciones del estudio y retos futuros…

• Pacientes no incluidos en el RESCLE

• Definición de las causas de muerte

• Diagnóstico de la cardiopatía asociada a SSc



…la vida es una caja de sorpresas

ESO ES 
TODO!

GRACIAS!!


