Esclerosis sistemica

Enfermedad incurable con mejoria prondstica
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® La esclerosis sistémica (ES) es una enfermedad sistémica,
inmunomediada, que se caracteriza por alteraciones en la
microcirculacién, anomalias inmunoldgicas, sintesis y depdsito
excesivo de colageno con fibrosis.!" 2

Esclerosis sistémica difusa y limitada

En laforma localizada de la esclerodermia exis-
te solo afectacidn cutanea sin compromiso visce-
ra. La esclerosis sistémica (ES) presenta com-
promiso cutaneo y visceral. La esclerosis sisté-
mica difusa (ESD) se caracteriza por afectacion
cutanea rapidamente progresiva y generalizada
(compromiso detroncoy extremidades), con afec-
tacion visceral temprana. En la esclerosis sisté-
micalimitada (ESL), que incluye el sindrome de
CREST (calcinosis, fendmeno de Raynaud, dis-
motilidad esofagica, esclerodactilia, telangiecta-
sias) y la esclerosis sistémica sin esclerodermia,
€l compromiso cutaneo es lentamente progresi-
vo, distal alos codosy rodillas con afeccién vis-
ceral tardiay menos frecuente que en la esclero-
sis sistémica difusa.®4 9

Epidemiologia

La incidencia es de 18 a 20 casos por afio por
millon de habitantes. La prevalencia es de 19 a

75 casos por cada 100.000 personas. La edad de
inicio promedio es entre los 30 y 50 afios.

Predomina en el sexo femenino con unarelacién
mujer/hombre de 5-9/1.®
1- Localizada:
Morfea
Morfea generaizada
Lineal
2- Esclerosis sistémica:
Limitada
Difusa
Esclerosis sistémica sin esclerodermia
3- Sindromes escleroder miformes
Inducidos por toxicos
Metabdlicos
Inmunol égicos

Etiopatogenia

Es desconocida. Se considera una enfermedad
inmunomediada con formacion de autoanticuer-
pos. Se describe cierta predisposiciéon genética
vinculada ala presencia de algunos antigenos del

Clasificacion de la Esclerodermia’ Sindromes esclerodermiformes

1.Localizada
Morfea
Morfea generalizada
Lineal

2.Esclerosis sistémica
Limitada
Difusa
Esclerosis sistémica sin esclerodermia

3.Sindromes esclerodermiformes
Inducidos por téxicos
Metabodlicos

Farmacos
Bleomicina Fibrosis pulmonar
Metisergida Fibrosis retroperitoneal

Pentazocina
Otras sustancias

Hiperpigmentacion, miopatia simétrica

Cocaina Esclerodactilia
Silicona Esclerosis cutanea, F. de Raynaud
Parafina Esclerosis cuténea

Solventes organicos
Cloruro de vinilo

Agentes inorganicos

Morfea, Raynaud, Acroesclerosis

Silice Fibrosis pulmonar, esclerosis cutanea
Inmunolégicos Otros
Vibracion Raynaud, esclerodactilia m
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