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Resumen

Objetivos:La esclerosis sistémica (ES) es una enfermedad autoinmune cuyas manifestaciones clinicas
se relacionan estrechamente con el autoanticuerpo especifico que se exprese. El objetivo principal
de este trabajo fue analizar las caracteristicas clinicas de la ES en pacientes con anticuerpos
antinucleares (ANAs) positivos, comparando los que no presentaron anticuerpos especificos de la
ES, frente a pacientes con alguna especificidad positiva.

Material y métodos:Se recogieron datos de la cohorte del Hospital Vall d&#39Hebron de pacientes
diagnosticados de ES desde 1980. Se seleccionaron 221 pacientes con ANAs positivos y se analiz6 la
reactividad frente a anticuerpos especificos mediante la técnica de inmunoblot en papel (EUROLINE
Systemic Sclerosis Profile). Cuarenta y cinco pacientes no expresaron ninguna reactividad frente a
anticuerpos especificos y se compararon con 176 que si la presentaron. Se analizaron diferentes
variables epidemioldgicas, clinicas, capilaroscopicas e inmunoldgicas. El andlisis estadistico se
realizéd mediante SPSS 20.0. Se considerd significacién estadistica p < 0,05. Se utiliz6 test exacto de
Fisher y la chi-cuadrado de Pearson.

Resultados:De los pacientes analizados, 45 (20,3%) no mostraron reactividad frente a ningin
anticuerpo, 79 (35,7%) presentaron reactividad anti-centréomero, 48 (21,7%) anti-topoisomerasa, 21
(9,5%) anti-RNA polimerasa III, 14 (6,3%) anti-PM-Scl, 5 (2,2%) anti-RNP, 5 (2,2%) anti-fibrilarina, 2
(0,9%) anti-Ku y 1 (0,5%) anti-Th/To. En la cohorte global el sexo femenino fue el mas frecuente
(192, 86,9%), la media (desviacion estandar) de edad al inicio fue 39,6 (15,9) afios, y de edad al
diagndstico 45,9 (15,7). Se encontré menor retraso diagndstico en el primer grupo (4,5 vs 6,8 anos,
p < 0,05). No hubo diferencias en cuanto a la forma de inicio como fenémeno de Raynaud (75,6 vs
77,8, p = 0,7), ni en relacion al subtipo cuténeo difusa (22,2% vs 31,8%, p = 0,21). Se cumplieron
con menor frecuencia los criterios ACR/EULAR 2013 (66,7% vs 90,9%, p < 0,05) en el primer grupo.
En cuanto a las manifestaciones vasculares, hubo tendencia a presentar menor frecuencia de
fendmeno de Raynaud (93,3 vs 98,9%, p = 0,06) y telangiectasias (62,2 vs 76,1, p = 0,06) en el
primer grupo, el cual mostré menor frecuencia de tlceras digitales (35,6 vs 53,4 p < 0,05). No se
hallaron diferencias en cuanto al predominio de dilatacion capilar en la capilaroscopia (62,2% vs
56,8%, p = 0,78). La afectacion pulmonar en forma de enfermedad pulmonar intersticial se
diagnostico en el 42.2% de los pacientes sin anticuerpos especificos, sin mostrar diferencias con el
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42% mostrado en el otro grupo (p = 0,31). Los pacientes del primer grupo presentaron hipertensiéon
arterial pulmonar en el 11.1%, en comparacion con el 10.2% en el grupo con alguna especificidad (p
= 0,79). No se observaron diferencias en cuanto a la afectacion digestiva global (88,9% vs 80,7%, p
=0,19), ni en la afeccién gastrica (13,3% vs 16,5%, p = 0,42), esofagica (86,7% vs 74,4%, p = 0,17),
intestinal (8,9% vs 17%, p = 0,23) o hepatica (2,2% vs 8%, p = 0,31). El grupo de especificidades
negativas mostr6 una tendencia a presentar menos artritis (8,9% vs 21%, p = 0,06). No existieron
diferencias en la afectacion cardiaca (80% vs 73,3%, p = 0,35) ni en el desarrollo de crisis renal (0%
vs 2,2%, p = 0,58). En relacion a la expresion de otros autoanticuerpos no se hallaron diferencias.
No hubo diferencias en la prevalencia de cancer (6,7% vs 13,1%, p = 0,23) o de fallecimiento (4,4%
vs 9,7%, p = 0,37).

Conclusiones:Los pacientes sin anticuerpos especificos de ES cumplieron en menor medida los
criterios de ACR/EULAR 2013, presentaron menor prevalencia de tlceras digitales, aunque se
caracterizaron por un menor retraso diagnostico de la enfermedad respecto a los pacientes con
positividad frente a algin anticuerpo especifico.
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