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Resumen

Objetivos: Laesclerosis sistémica (ES) es una conectivopatia de causa desconocida, con manifestaciones
clinicas heterogéneas y evolucién cronicay progresiva. Existe un subtipo sin afectacién cutanea denominado
esclerodermia sine esclerodermia (ES-se) que produce dificultadesy retraso en el diagnostico empeorando €l
pronostico. El objetivo de este estudio fue analizar |as caracteristicas demogréficas, clinicasy analiticas de
los pacientes afectos de ES-se de nuestra cohorte.

Métodos: De forma retrospectiva se analizaron |os pacientes diagnosticados de ES en nuestro centro entre
1990 y mayo de 2015, seleccionando aquellos con ES-se. Se recogieron las caracteristicas demogréficas,
manifestaciones clinicas, el tratamiento y evolucion en estos pacientes.

Resultados: De los 106 pacientes diagnosticados de ES en ese periodo, tan solo 5 pacientes (4,7%) tenian una
ES-se. Todos ellos eran mujeres con una edad media de 51 afios. 3 pacientes (60%) tenian asociado un
hipotiroidismo autoinmune y otra un sindrome poliglandular autoinmune. Una paciente (20%) era hipertensa,
otra erafumadoray otra padecia dislipemia. Ninguna presentaba historia de exposicion atoxicos. El tiempo
medio de retraso en el diagnostico fue de 10 afios. En 3 pacientes el diagndstico previo habia sido fenémeno
de Raynaud primario, en otraHTP esencial y en la tltima sindrome poliglandular autoinmune. 2 de los
diagnosticos de ES-se fueron realizados en 2006 (coincidiendo con la apertura de nuestra consulta
monografica de enfermedades sistémicas autoinmunes) y los otros en 2010, 2011 y 2013. El sintomade
derivacion en 4 (80%) de las pacientes fue el fendmeno de Raynaud (FR), que estuvo presente en todos los
pacientes alo largo del seguimiento. Solo 1 paciente (20%) presento Ulceras, 2 (40%) esofagitisy 1
tendinopatia. 1 paciente (20%) HTP confirmada por cateterismo cardiaco derecho. Todas presentaban
positividad para ANA, 80% con patron centromerico. Se realizo capilaroscopia en 4 pacientes (80%), siendo
en todas patol égica (3 patrén activo y 1 patrén temprano de Cutolo). Se realiz6 espirometria en 4 enfermas
(80%) presentando ateracion de ladifusion en 3 de éllas. El ecocardiograma transtoracico fue patol 6gico en
3 (60%) (1 ductus arterioso permeable, 1 HTPy 1 valvulopatia). En cuanto a tratamiento, 3 pacientes (60%)
se trataron con calcio-antagonistas y 2 (40%) recibieron bosentan, sin presentar ninguna de ellas efectos
adversos graves. 2 pacientes (40%) desarrollaron una esclerosis limitada, alos 9y 4 afios del diagnostico
respectivamente. La enferma con HTP fallecié alo largo del seguimiento de insuficiencia cardiaca
congestiva de predominio derecho.

Discusion: LaES o esclerodermia es una enfermedad autoinmune sistémica en la que tras una alteracion
endotelial se produce un depdsito de colageno excesivo que puede aterar lafuncion de casi cualquier 6rgano.
En el caso del subtipo ES-se, no se produce afectacion anivel cutaneo, clasicamente relacionado con la
enfermedad. Después del FR, practicamente universal, laforma de presentacion mas frecuente en laliteratura
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es ladisnea, encontrdndose afectacion pulmonar en el 66% de los casos, en formade HTP, ateracion en las
pruebas de funcion respiratoria o EPID. En nuestra serie encontramos alteracion en ladifusion en el 75%y
un caso de HTP. Todos los diagndsticos de ES-se de nuestra serie fueron realizados desde la instauracion de
nuestra consulta monografica de enfermedades autoinmunes en la que se han implementado algoritmos
diagndsticos especificos para patologias como €l FR.

Conclusiones: El diagnostico de ES-se resulta dificil al faltar la manifestacion cardinal de laES, la cutanea.
El sintomade inicio mas frecuente es el FR, por |o que incluir este sintoma en laanamnesis y establecer vias
de screening en pacientes con FR con determinacién de ANAsYy capilaroscopia periungueal es de gran
importancia para una detecci én temprana que favorezca un mejor pronostico.
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