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CRITERIO MAYOR

Esclerosis proximal (a MCF)

CRITERIOS MENORES

Esclerodactilia

Cicatrices puntiformes en pulpejo de dedos

Fibrosis pulmonar bilateral
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CLASIFICACIÓN
Criterio mayor

o
≥ 2 Criterios menores

Criterios de clasificación de  SSc ARA del 1980

4

4



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

sine esclerodermia 

Criterios de clasificación de  SSc ARA del 1980
Limitaciones

Cohorte de Pittsburgh (n=634)

SSc limitada 20% no cumplían criterios

ACR 1980

 Sí

No

Cohorte canadiense (n=259)

SSc limitada 66% no cumplían criterios



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

sine esclerodermia 

2. Exclusión de pacientes en estudios clínicos y ensayos  terapéuticos

3. No se definen las características clínicas, capilaroscópicas,  inmunológicas. 

No se clasifican en subtipos  clínicos

Criterios de clasificación de  SSc ARA del 1980
Limitaciones



Características Esclerodermia limitada Esclerodermia difusa

F. Raynaud Años < 1 año

Esclerodermia Distal a codos y rodillas

Ausente

Distal y proximal*

codos y rodillas

Manifestaciones
clínicas

HAP

Telangiectasias

Calcinosis

Afec visceral temprana

EPI, CRE, GI, Cardíaca

Roces tendinosos

Pérfil
inmunológico

70-80% Anticentrómero (ACA) 30% Antitopoisomerasa I (ATA)

Ausencia de ACA

Capilaroscopia Dilataciones capilares Pérdida capilar

Pronóstico Favorable Desfavorable

LeRoy J. Rheumatol 1988

Criterios de clasificación en subtipos  de  SSc
LeRoy 1988

* Cumplen criterio mayor ACR



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

sine esclerodermia 

2. Exclusión de pacientes en estudios clínicos y ensayos terapéuticos

3. No se definen las características clínicas, capilaroscópicas,  inmunológicas. 

No se clasifican en subtipos  clínicos

4. Enfermos con esclerodermia inicial quedan excluidos

Criterios de clasificación de  SSc ARA del 1980
Limitaciones



Criterios de clasificación de  Pre SSc (early)

LeRoy y Medsger 2001

Pre-esclerodermia 

Fenómeno de Raynaud
+ 

Alteraciones capilaroscópicas

y/o

Anticuerpos específicos de SSc
y/o

( megacapilares ± pérdida capilar) 

(ACA/ATA/RNA pol III/Pm-Scl/Th-To/fibrilarina)



Eje cronológico de criterios de clasificación de SSc

1980 1990 2000 2010

1980 ACR

1988 Le Roy  dcSSc/lcSSc

2001 Le Roy  Pre-SSc

2013  ACR/EULAR

Más de 14 propuestas de clasificación de SSc





Criterios de clasificación de SSc de ACR-EULAR, 2013
Objetivos 

1. Desarrollar una clasificación conjunta ACR/EULAR.

2. Aumentar la sensibilidad y la especificidad de los 

criterios de ACR 1980.

3. Clasificar enfermos tanto en estadios precoces como 

tardíos.

4. Incluir manifestaciones vasculares, fibróticas e 

inmunológicas.

5. Basados en la manera de diagnosticar en la práctica 

clínica .

6. Fácil aplicación en la práctica diaria y en ensayos 

clínicos.



Ítem Sub-ítem (s) Puntos

Esclerosis cutánea de los dedos de ambas manos que se 
extiende sobrepasando las articulaciones metacarpofalángicas
(MCF) (criterio suficiente)

-

9

Esclerosis de dedos
(sólo se cuenta la puntuación más alta)

“Puffy fingers” “en salchicha”
Esclerodactília (distal  MCF y proximal IFP)

2
4

Lesiones  en las puntas de los dedos
(sólo se cuenta la puntuación más alta)

Úlceras digitales (distal a IFP) 
“pitting” “mordedura de rata”

2
3

Telangiectasias (máculas redondas, no arañas vasculares ) - 2

Alteraciones capilaroscópicas (Dilatación y/o pérdida capilar) - 2

Hipertensión Arterial Pulmonar  y/o 
Enfermedad Pulmonar Intersticial 
(máxima puntuación 2)

Hipertensión Arterial Pulmonar (CCD)
Enfermedad Pulmonar Intersticial 
(Tc, Rx o crepitantes en “velcro”)

2
2

Fenómeno de Raynaud - 3

Autoanticuerpos relacionados con SSc (anticentrómero, anti-
topoisomerasa I (anti-Scl-70), anti-RNA polimerasa III) 
(máxima puntuación  3)

Anticentrómero
Anti-topoisomerasa I
Anti-RNA polimerasa III

3

La puntuación total se determina sumando las puntuaciones máximas de cada categoría 
Pacientes con puntuación ≥ 9 son clasificados de SSc definida

Criterios de clasificación de SSc de ACR-EULAR, 2013

Criterios de exclusión: 1) Esclerodermia sin esclerodactília
2) Síndromes esclerodermiformes



Criterios de clasificación de SSc de ACR-EULAR, 2013
Sensibilidad y Especificidad

Los  Criterios ACR-EULAR  tienen mayor sensibilidad y especificidad que los criterios del 1980

y  que  la clasificación de LeRoy/Medsger del 2001



• Superan a los criterios de ACR 1980:
1) Alta sensibilidad y especificidad

2) Clasifican más enfermos con lcSSc/ssSSc

3) Incluye enfermos en fases iniciales de SSc

• Sencillos de aplicar en la práctica clínica.

• Aprobados por ACR/EULAR como criterios de

inclusión para los estudios de SSc.

• Deben ser validados en cohortes externas.

Criterios de clasificación de SSc de ACR-EULAR, 2013 
Conclusiones



Esclerodermia sistémica sine scleroderma (ssSSc). Definición

1) Fenómeno de Raynaud o equivalente 

(pitting, úlceras  digitales o alt capilaroscópicas)

y

2) Anticuerpos antinucleares positivos

y

3) Afección visceral típica de SSc (una o varias):

Hipomotilidad distal esofágica o intestinal 

EPI o HAP

Afección cardíaca

CRE



8

Criterios de clasificación de SSc ACR/EULAR: aplicabilidad en la ssSSc
Casos que no cumplen criterios

7

F. Raynaud

Hipomotilidad esofágica

HAP 

ANAs moteado  (no ACA ni ATA ni RNA PolIII)

Capilaroscopia: Pérdida capilar

F. Raynaud

Hipomotilidad esofágica

Ac anticentrómero

Capilaroscopia: Dilatación  capilar



Ítem Sub-ítem (s) Puntos

Esclerosis cutánea de los dedos de ambas manos que se extiende 
sobrepasando las articulaciones metacarfalángicas (MCF)

- 9

Esclerosis de dedos
(sólo se cuenta la puntuación más alta)

“Puffy fingers” “en salchicha”
Esclerodactília(distal  MCF y proximal IFP)

2
4

Lesiones  en las puntas de los dedos
(sólo se cuenta la puntuación más alta)

Úlceras digitales (distal a IFP) 
“pitting” “mordedura de rata”

2
3

Telangiectasias (máculas redondas, no arañas) - 2

Alteraciones capilaroscópicas (Dilatación o pérdida capilar) - 2

Hipertensión Arterial Pulmonar  y/o 
Enfermedad Pulmonar Intersticial 
(sólo se cuenta la puntuación más alta)

Hipertensión Arterial Pulmonar (CCD)
Enfermedad Pulmonar Intersticial 
(Tc, Rx o “velcro”)

2
2

Fenómeno de Raynaud - 3

Autoanticuerpos relacionados con SSc (anticentrómero, anti-
topoisomerasa I (anti-Scl-70), anti-RNA polimerasa III) 
(máxima puntuación  3)

Anticentrómero
Anti-topoisomerasa I
Anti-RNA polimerasa III

3

15-20% ss SSc

Criterios de clasificación de SSc ACR/EULAR: aplicabilidad en la ssSSc

60% ss SSc

50-60% ss SSc

ss SSc 40-60%  no cumplen criterios actuales

50-60% ss SSc



Ítem Sub-ítem (s) Puntos

Esclerosis cutánea de los dedos de ambas manos que se extiende 
sibreoasab¡ndo las articulaciones metacarfalángicas (MCF)

- 9

Esclerosis de dedos
(sólo se cuenta la puntuación más alta)

“Puffy fingers” “en salchicha”
Esclerodactília(distal  MCF y proximal IFP)

2
4

Lesiones  en las puntas de los dedos
(sólo se cuenta la puntuación más alta)

Úlceras digitales (distal a IFP) 
“pitting” “mordedura de rata”

2
3

Telangiectasias (máculas redondas, no arañas) - 2

Alteraciones capilaroscópicas (Dilatación o pérdida capilar) - 2

Hipertensión Arterial Pulmonar  y/o 
Enfermedad Pulmonar Intersticial 
(sólo se cuenta la puntuación más alta)

Hipertensión Arterial Pulmonar (CCD)
Enfermedad Pulmonar Intersticial 
(Tc, Rx o “velcro”)

2
2

Fenómeno de Raynaud - 3

Autoanticuerpos relacionados con SSc (anticentrómero, anti-
topoisomerasa I (anti-Scl-70), anti-RNA polimerasa III) 
(máxima puntuación  3)

Anticentrómero
Anti-topoisomerasa I
Anti-RNA polimerasa III

3

≥ 9 puntos

Criterios de clasificación de SSc de ACR-EULAR, 2013
Aplicabilidad en el Subtipo Pre-SSc

15-20%  de Pre- SSc SSc inicial



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

sine esclerodermia 

2. Exclusión de pacientes en estudios clínicos y ensayos terapéuticos

3. No se definen las características clínicas, capilaroscópicas,  inmunológicas. 

No se clasifican en subtipos  clínicos

4. Enfermos con esclerodermia inicial quedan excluidos

Criterios de clasificación de  SSc ARA del 1980
Limitaciones



• Superan a los criterios de ACR 1980:

1) Alta sensibilidad y especificidad √            

…… algunos enfermos con EMTC o síndrome antisintetasa

pueden cumplirlos

2) Clasifican más enfermos con lcSSc √ /ssSSc

3) Incluye enfermos en fases iniciales de SSc

…pero no todos

Criterios de clasificación de SSc de ACR-EULAR, 2013 
Conclusiones- Comentarios 



• Sencillos de aplicar en la práctica clínica.   

…RNA polimerasa no se realiza en todos los centros

…memorizar puntuaciones de los ítems

• Aprobados por ACR/EULAR como criterios de inclusión
para los estudios de SSc.        √ 

• Deben ser validados en cohortes externas.

… en proceso

Criterios de clasificación de SSc de ACR-EULAR, 2013 
Conclusiones- Comentarios 



Diagnóstico SSc Clasificación SSc

Criterios diagnósIcos ≠ Criterios de clasificación 

También en el 2014   


