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Esclerodermia

La esclerodermia, también conocida como esclerosis sistémica (ESS), es un trastorno autoinmune croénico

caracterizado por fibrosis y engrosamiento de la piel y los 6rganos internos debido a la produccidn excesiva
de coldgeno. La enfermedad puede manifestarse en una forma limitada, que afecta predominantemente la
piel, o como un trastorno sistémico con afectacién de multiples sistemas organicos. La esclerodermia se

clasifica en dos subtipos principales: esclerosis sistémica cutanea limitada (ESSc) y esclerosis sistémica

cutanea difusa (ESScd), con progresion de la enfermedad y afectacion organica que difieren

significativamente entre estas formas.

Caracteristicas Clinicas y Clasificacion
> Esclerosis Sistémica:

La esclerosis sistémica se caracteriza por fibrosis progresiva de la piel y los 6rganos internos. La

enfermedad puede presentarse inicialmente con el fen6meno de Raynaud, un trastorno
vasoespastico que causa episodios intermitentes de decoloracién de los dedos de las manos y los
pies en respuesta al frio o al estrés. Esta circulacién anormal resulta en palidez, cianosis y,

ocasionalmente, hiperemia cuando se restablece el flujo sanguineo. La enfermedad puede afectar

varios sistemas organicos, provocando complicaciones fibréticas y vasculares en los sistemas

musculoesquelético, renal, pulmonar, cardiaco y gastrointestinal.

o

Afectacion Cutdnea:

La afectacién cutanea es universal en la ESS, con grados variables de gravedad y
distribucién. Los signos iniciales a menudo incluyen hinchazén edematosa y eritema, que
posteriormente pueden progresar a esclerodermia (engrosamiento y endurecimiento de la
piel). Las manos, los dedos y la cara son tipicamente las areas afectadas mas
tempranamente. La esclerodactilia, o el engrosamiento de la piel en los dedos, puede
resultar en movilidad limitada y deformidades. Otras caracteristicas incluyen tlceras
digitales, telangiectasia y calcinosis cutis (depdsitos de calcio en la piel).

> (Clasificacion por Extension de la Afectacion Cutdnea:

@)

Esclerosis Sistémica Cutdnea Limitada (ESSc):

Este subtipo tipicamente afecta la piel de las manos, la cara, los antebrazos distales y el
cuello. El fenémeno de Raynaud severo es comun, y puede desarrollarse telangiectasia
(vasos sanguineos pequeiios visibles). Los pacientes con ESS limitada también pueden
exhibir el sindrome CREST, un acrénimo que representa las caracteristicas de la
enfermedad: Calcinosis cutis, fendmeno de Raynaud, dismotilidad Esofagica, Esclerodactilia
y Telangiectasia.

Esclerosis Sistémica Cutdnea Difusa (ESScd):

En contraste con la forma limitada, la ESS difusa involucra una distribucién mas amplia de
piel esclerética, a menudo afectando el téorax, el abdomen y los brazos superiores. Esta
forma esta asociada con una mayor probabilidad de dafio significativo a 6rganos internos,
incluyendo fibrosis y lesién isquémica que afecta los pulmones, el corazén, los rifiones y el
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tracto gastrointestinal. La afectacion de érganos internos es tipicamente mas severa y puede
conducir a complicaciones potencialmente mortales.

Diagndstico

El diagnéstico de esclerosis sistémica es principalmente clinico pero puede ser apoyado por
autoanticuerpos especificos, incluyendo anticuerpos anticentromero (a menudo presentes en la esclerosis
sistémica cutdnea limitada) y anticuerpos anti-topoisomerasa [ (mas comunes en la esclerosis sistémica
cutanea difusa). La capilaroscopia de los capilares del lecho ungueal y las pruebas de funciéon pulmonar
pueden ayudar a evaluar la afectacion vascular y respiratoria. Ademas, la afectacion cutanea puede ser
cuantificada utilizando la puntuacién cutanea de Rodnan, que califica la extensién del engrosamiento e
induracion de la piel en una escala de 0 (normal) a 3 (mas severo) en 17 areas corporales diferentes.

Tratamiento
Las estrategias de tratamiento para la esclerosis sistémica son multifacéticas y adaptadas a los sintomas del
individuo, el subtipo de enfermedad y la afectacién organica. Si bien no existe una cura, varias terapias
tienen como objetivo manejar los sintomas, ralentizar la progresion de la enfermedad y prevenir
complicaciones.

> Manejo de la Piel y los Sintomas:

o Para el prurito (picazén), se han utilizado agentes tédpicos como alcanfor y mentol, junto con
la terapia PUVA (psoraleno + luz ultravioleta A), que ha mostrado eficacia en aliviar el
engrosamiento de la piel y mejorar la flexibilidad.

o La calcinosis cutis puede manejarse mediante escision quirdrgica o, en algunos casos, con
intervenciones farmacoldgicas, aunque los resultados varian.

> Fendémeno Vascular y de Raynaud:

o Los bloqueadores de los canales de calcio (por ejemplo, nifedipino) se prescriben
comuinmente para manejar el fendmeno de Raynaud, reduciendo la frecuencia y severidad
de los ataques vasoespasticos. En casos severos, pueden utilizarse prostaglandinas
intravenosas (por ejemplo, epoprostenol) por sus efectos vasodilatadores.

o El cese del tabaquismo es critico, ya que el tabaco exacerba la disfuncién vascular y
contribuye a resultados deficientes en la esclerosis sistémica.

> Afectacion Gastrointestinal:

o Parala dismotilidad esofdgica y los sintomas de reflujo relacionados, los inhibidores de la
bomba de protones (IBP) y los bloqueadores H2 son efectivos en el manejo del reflujo acido
y la mejora de la funcién de deglucién.

> Afectacion Pulmonar:

o Laenfermedad pulmonar intersticial (EPI) es comun en la ESS, y el tratamiento a menudo
incluye ciclofosfamida o micofenolato de mofetilo para manejar la inflamacion y prevenir la
fibrosis. Los bloqueadores de los canales de calcio y los andlogos de prostaciclina (por
ejemplo, iloprost) pueden utilizarse en casos con hipertensién pulmonar.

> Afectacion Renal:

o Lacrisis renal, caracterizada por hipertension aguda e insuficiencia renal, es una
complicacion grave de la esclerosis sistémica cutidnea difusa. Los inhibidores de la enzima
convertidora de angiotensina (IECA), como el enalapril, son el tratamiento de eleccion,
ayudando a controlar la presion arterial y proteger la funcion renal.

> Manejo de la Esclerosis Sistémica Cutanea Difusa:
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o El micofenolato de mofetilo ha mostrado ser prometedor en el tratamiento de la ESS difusa
progresiva al reducir la fibrosis. El metotrexato y la azatioprina también se utilizan con
frecuencia, aunque su eficacia varia entre los pacientes.

Conclusion

La esclerodermia, o esclerosis sistémica, es un trastorno autoinmune complejo que se presenta con
afectacion tanto de la piel como de los 6rganos internos. Los dos subtipos principales, esclerosis sistémica
cutanea limitada y difusa, difieren en su gravedad, afectacién organica y prondstico. Si bien no existe una
cura, la intervencién temprana y los tratamientos especificos para los sintomas, incluyendo
inmunosupresores, vasodilatadores y terapias de apoyo, pueden mejorar la calidad de vida y prevenir
complicaciones graves. En muchos casos, es necesario un equipo multi especialista para manejar
adecuadamente esta condicidn. Se necesita investigacion continua para optimizar los enfoques terapéuticos
y mejorar los resultados para las personas con esclerodermia.
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