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Resumen

Objetivos. Comparar las manifestaciones clinicasy supervivencia de los pacientes con esclerosis sistémica
(ES) de acuerdo ala extension cutaneay ala presencia de anticuerpos especificos.

Material y métodos: Se analizaron los pacientes del registro RESCLE y se dividieron en 4 grupos de acuerdo
alaextension cutanea (difusa, limitada) y ala presencia de anticuerpo (ACA Y ATA): 1) pacientes con ES
difusay ATA (ESd-ATA); 2) ESdifusay ACA (ESd-ACA); 3) ESlimitaday ATA (ESI-ATA) y 4) ES
limitaday ACA (ESI-ACA). Se compararon €l grupo 1 con el 2y e 3 con el 4, respectivamente.

Resultados: Se analizaron 791 pacientes con la siguiente distribucion: ESA-ATA 172 (22%); ESd-ACA 21
(3%); ESI-ATA 87 (11%) y ESI-ACA 511 (64%). Los pacientes con ESd presentaron las mismas
caracteristicas demograficas y manifestaciones clinicas iniciales con independencia del anticuerpo presente.
Respecto a los pacientes con ESI- ACA, aquellos con ESI-ATA presentaron menos fendmeno de Raynaud
como manifestacion inicia (79% vs 93%; p 0,001) y més puffy fingers (9% vs 3%; p = 0,017). Enlas
manifestaciones acumuladas, € grupo de ESd-ATA presentd mayor prevalencia de enfermedad pulmonar
intersticial (EPI) (84% vs 57%; p = 0,007) y menor de hipertension pulmonar aislada (2% vs 15%; p =
0,018). Comparados con los pacientes con ESI-ACA, aquellos con ESI-ATA presentaron menos Ulceras
digitales (29% vs 42%; p 0,001) y mayor prevalenciade EPI (64% vs 29%; p 0,001). Lamortalidad de los
pacientes con ESd fue de 34% y la de los pacientes con ESl de 15%. Sin embargo, |a presencia de un u otro
anticuerpo no influyé en las curvas de mortalidad en cada grupo de ES (cutanea o limitada).

Discusion: La presencia de un determinado anticuerpo no tipicamente asociado a la extension cutaneainfluye
en alguna manifestacion clinicainicial y acumulada. Al contrario, no parece tener influencia en la mortalidad
de los pacientes con ES.

Conclusiones:. El abordaje de los pacientes con ES se debe realizar atendiendo al grado de afectacion cutanea
pero también al anticuerpo asociado.
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