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RESUMEN

IINTRODUCCIÓN: La esclerosis sistémica es una patología crónica del tejido conectivo; de 
etiología desconocida y caracterizada por presentar vasculopatía, autoinmunidad y fibrosis. 
Genera importantes repercusiones socio sanitarias y hasta la actualidad no tiene cura. El 
objetivo de la presente investigación fue determinar las características clínicas de esa enfer-
medad en la población local. 

MÉTODOS: Se realizó un estudio de tipo descriptivo retrospectivo. El universo incluyó a 58 
pacientes diagnosticados de esclerosis sistémica en el Hospital Vicente Corral Moscoso y 
José Carrasco Arteaga durante el período comprendido entre Enero 2008 – Julio 2015. La in-
formación fue recopilada de las historias clínicas digitales y se realizó estadística descriptiva 
utilizando el programa SPSS versión 20.0.

RESULTADOS: La esclerosis sistémica fue más común en el sexo femenino (relación hombre 
– mujer: 1/8.6), el subtipo limitado fue la forma de presentación principal. Las manifestacio-
nes clínicas más frecuentes fueron las cutáneas (93.1%), seguidas de las osteomusculares 
(84.5%) y el fenómeno de Raynaud (81%). Los anticuerpos antinucleares fueron positivos en 
más del 70% de los pacientes.

CONCLUSIÓN: La esclerosis sistémica es una enfermedad crónica con afección multiorgáni-
ca. El conocimiento de las distintas manifestaciones clínicas de esta patología en la pobla-
ción local, facilitará el diagnóstico oportuno y la instauración de un tratamiento apropiado, 
con el objetivo de mejorar la calidad de vida del paciente y prevenir complicaciones. 

PALABRAS CLAVE:  ESCLEROSIS SISTÉMICA, SÍNDROME CREST, TEJIDO CONECTIVO.

ABSTRACT

Retrospective Research: Clinical Features of Systemic Sclerosis in Patients from Vicente 
Corral Moscoso and José Carrasco Arteaga Hospitals. January 2008 - June 2015

BACKGROUND: Systemic sclerosis is a chronic connective tissue disease; of unknown etiology 
and characterized by vasculopathy, autoimmunity and fibrosis. The aim of this study was to 
determine the clinical features of this pathology in local population.

METHODS: A retrospective descriptive study was performed. The universe included 58 patients 
with systemic sclerosis at Vicente Corral Moscoso Hospital and Hospital of Specialties José Ca-
rrasco Arteaga during January 2008 - July 2015. The information was compiled from medical 
records; descriptive statistics were performed using the statistical program SPSS version 20.0.

RESULTS: Systemic sclerosis was more common in the females (male - female ratio: 1/8.6), the 
limited subtype was the main presentation form. The most frequent clinical features were skin 
disorders (93.1%), followed by osteomuscular manifestations (84.5%) and Raynaud’s syndro-
me (81%). Antinuclear antibodies were positive in more than 70% of patients.

CONCLUSION: Systemic sclerosis is a chronic entity with multisystem involvement. The 
knowledge of the different clinical manifestations will facilitate the opportune diagnosis and 
the establishment of an appropriate treatment; with the purpose of improve the quality of life 
and preventing complications. 

KEYWORDS: SYSTEMIC SLCEROSIS, CREST SYNDROME, CONNECTIVE TISSUE.
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INTRODUCCIÓN

La esclerosis sistémica (ES) es una enfermedad autoinmune de 
afectación multiorgánica; caracterizada por presentar engrosa-
miento y adherencia de los tegumentos a planos más profun-
dos, ocasionando un proceso inflamatorio crónico, disfunción 
vascular generalizada y fibrosis progresiva de piel y órganos 
internos. Su etiología no es clara, sin embargo se han identifi-
cado múltiples factores genéticos, infecciosos y ambientales. La 
lesión vascular, la fibrosis y la activación inmune son los princi-
pales factores patogénicos [1].

En relación a la epidemiología, en el 85% de los casos la ES se 
desarrolla en pacientes de entre 20 a 60 años de edad [2]. Los 
datos epidemiológicos sobre la incidencia y la prevalencia de 
la esclerosis sistémica progresiva en la infancia son muy raros, 
oscilan entre el 1% y el 2% por debajo de los 10 años y aumen-
ta al 7% entre los 10 y 19 años. El 75% de los afectados son del 
sexo femenino [3, 4].  Los cuatro subtipos principales incluyen: 
ES cutánea limitada, Es cutánea difusa, ES sin esclerodermia, 
ES inducida por el medio ambiente y los síndromes mixtos con 
otras patologías autoinmunes [5].

Las manifestaciones clínicas de la ES son diversas, la afectación 
cutánea es la más frecuente, se presenta con incremento del 
espesor de la dermis acompañada de oclusión de los folículos 
pilosos, glándulas sudoríparas y sebáceas; ocasionando seque-
dad e intenso prurito. La induración de la piel inicia en los dedos 
(esclerodactilia) y se extiende proximalmente, la etapa de indu-
ración es precedida de una etapa edematosa que no responde a 
los diuréticos. Se producen cambios importantes en la pigmen-
tación de la piel con áreas de hipo e hiperpigmentación [6]. Los 
síntomas vasculares son prominentes, el más significativo es el 
fenómeno de Raynaud, presente en más del 95% de los afecta-
dos.  Otras manifestaciones vasculares de la esclerosis sistémica 
incluyen las siguientes: a) úlceras en las yemas de los dedos, que 
en casos severos pueden provocar amputación de las falanges;  
b) telangiectasias cutáneas y mucosas; c) en casos de afectación 
macrovascular,  infarto de miocardio no aterosclerótico [6]. 

Las manifestaciones cardíacas  incluyen derrame pericárdico, 
arritmias, deterioro valvular, cardiopatía isquémica y disminu-
ción de la fracción de eyección [7]. La enfermedad pulmonar 
es la principal causa de muerte en pacientes con escleroder-
mia. Existen dos procesos patológicos importantes: a) alveo-
litis fibrosa que puede conducir a una enfermedad pulmonar 
restrictiva y b) vasculopatía obliterante de vasos pulmonares 
medianos y pequeños que en algunos casos causa hipertensión 
arterial pulmonar [7].  Los síntomas incluyen: disnea progresiva, 
dolor precordial  atribuible a hipertensión pulmonar y tos seca 
persistente debido a enfermedad pulmonar restrictiva [6]. 

Los hallazgos gastrointestinales en la esclerosis sistémica son 
los siguientes:
reflujo gastroesofágico causado por incompetencia del esfínter 
esofágico inferior (EEI) y peristalsis disminuida o ausente en los 
dos tercios inferiores del esófago. Síntomas como la náusea, vó-
mito y plenitud precoz, pueden originarse por un vaciamiento 
gástrico enlentecido. Las manifestaciones intestinales se gene-
ran por hipomotilidad intestinal a consecuencia de la atrofia 
y fibrosis de la capa muscular lo cual conduce a: pseudo obs-
trucción intestinal, estreñimiento alternado con episodios de 
diarrea (por sobrecrecimiento bacteriano), incontinencia fecal, 
desnutrición y anemia [6, 7]. 

A nivel renal la complicación más importante es la crisis renal 
esclerodérmica observada en el 10% de los pacientes [7]. En 
algunas ocasiones se observan marcadores clínicos de enfer-

medad renal, tales como proteinuria, elevación de la creatinina, 
o hipertensión arterial [8]. Los síntomas osteomusculares inclu-
yen: artralgias, mialgias,  pérdida en el rango articular de movi-
miento y contracturas de flexión articular, fricciones tendinosas, 
síndrome del túnel carpiano y debilidad muscular [6]. 

Los criterios para la clasificación de la esclerosis sistémica del 
Colegio Americano de Reumatología y Liga Europea contra el 
Reumatismo (EULAR) 2013, se describen a continuación (Tabla 
1).

Criterios para la clasificación de la esclerosis sistémica del 
Colegio Americano de Reumatología (ACR) y Liga Europea contra 

el Reumatismo (EULAR) [9].

Esclerosis cutánea de los dedos 

de ambas manos que se extien-

de sobrepasando las articulacio-

nes metacarpofalángicas (MCF) 

-

Esclerosis de dedos

Dedos en salchicha 2

Esclerodactilia (dis-

tal a la articulación 

metacarpofalángi-

ca pero  proximal a 

la interfalángica)

4

Lesiones en las puntas de los 

dedos

Úlceras digitales 

(distal a IFP)
2

Cicatrices en el 

pulpejo 
3

Telangiectasias - 2

Alteración capilar (Dilatación o 

pérdida capilar)
- 2

Hipertensión Arterial Pulmonar 

y/o Enfermedad Pulmonar 

Intersticial

Hipertensión Arte-

rial Pulmonar
2

Enfermedad Pul-

monar Intersticial
2

Fenómeno de Raynaud - 3

Autoanticuerpos relacionados 

con esclerosis sistémica 

Anticentrómero

Anti-topoisomerasa 

I (anti-Scl-70)

Anti-RNA polime-

rasa III

3

Los criterios no son aplicables a los pacientes que presentan 

endurecimiento de la piel sin compromiso de los dedos, o a los 

pacientes que presentan síndromes esclerodermiformes.

La puntuación total se determina sumando las puntuaciones 

máximas de cada categoría

Pacientes con puntuación ≥ 9 son clasificados de esclerosis 

sistémica  definida.

Fuente: Van den Hoogen F, Khanna D, Fransen J, Johnson S, Baron M, 
Tyndall A, et al. Classification criteria for systemic sclerosis: an Ameri-
can college of rheumatology/European league against rheumatism 
collaborative initiative. Ann Rheum Dis. 2013 Nov; 72(11):1747-55.
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Otras alteraciones de la ES incluyen el síndrome de Sjögren, 
presente hasta en el 30% de los pacientes; se han reportado 
además alteraciones endócrinas como hipogonadismo, hipo-
tiroidismo, hipertiroidismo,  e hiperprolactinemia [10]. Los pa-
cientes afectados por la forma limitada tienen un buen pronós-
tico, con una supervivencia de 10 años en aproximadamente el 
75% de los pacientes; sin embargo, alrededor del 10% de ellos 
desarrollan hipertensión arterial pulmonar después de 15 años. 
Los pacientes con la forma difusa de la enfermedad tienen una 
supervivencia a 10 años del 55%; la muerte se asocia común-
mente con afectación pulmonar, cardíaca y renal [11].

En cuanto a los marcadores inmunológicos, los anticuerpos 
antinucleares (ANAs) son positivos hasta en un 90 – 95% de los 
pacientes [12-13]. Otros marcadores incluyen los anticuerpos 
anti-topoisomerasa I (Anti Scl-70), anti-centrómero (ACA), anti 
fibrilarina, anti U1 RNP III; estos tienen correlación con los sub-
tipos específicos de la enfermedad y los patrones de afección 
orgánica. Los anticuerpos Anti Scl-70 están presentes en el 15 
al 42% de los pacientes, su presencia se asocia con esclerosis 
sistémica difusa y mal pronóstico, mientras que los anticuerpos 
anti centrómero se relacionan con la forma limitada y un mejor 
pronóstico [13].

En relación a la epidemiología regional, los reportes son esca-
sos. Una investigación llevada a cabo en República Dominicana 
determinó una prevalencia total de 9.3 casos por millón de in-
dividuos; en el 68% de casos los síntomas iniciales se presenta-
ron antes de los 40 años; las mujeres fueron más afectadas con 
una relación mujer: hombre de 2.7:1; el fenómeno de Raynaud 
fue reportado la totalidad de pacientes con esclerosis sistémica 
difusa y en el 54.5% de los que padecieron esclerosis sistémica 
limitada [14]. No existen investigaciones locales sobre la preva-
lencia de ES, el conocimiento se basa en reportes internaciona-
les. El objetivo del presente estudio fue determinar la frecuencia 
de presentación de las diferentes características clínicas de la ES 
en la población local.

MATERIALES Y MÉTODOS

Se realizó un estudio descriptivo retrospectivo. El universo in-
cluyó a 58 pacientes de los servicios de reumatología del Hos-
pital Vicente Corral Moscoso y del Hospital de Especialidades 
José Carrasco Arteaga, diagnosticados de ES durante el período 
comprendido entre Enero 2008 – Junio 2015. La información 
fue recolectada de los registros médicos electrónicos median-
te un formulario tipo cuestionario; se analizó las características 
demográficas, los subtipos específicos y las diferentes mani-
festaciones cutáneas, osteomusculares, vasculares, digestivas, 
pulmonares, cardíacas, renales, endócrinas, neurológicas y 
psiquiátricas.  Se procedió a estudiar a la totalidad del univer-
so. Para el análisis de la información se utilizó el software SPSS 
versión 20.0; se utilizó estadística descriptiva a través de la re-
presentación de frecuencias y porcentajes

RESULTADOS

Se incluyeron a 58 pacientes en el estudio, el 89.65% (n=52) fue 
de sexo femenino y el 10.35% (n=6) de sexo masculino. Las edad 
de los pacientes se encontró en un rango de 9 a 79 años con una 
media de 48.03 años (DS 16.95). El subgrupo más afectado fue-
ron los pacientes entre quinta y sexta década de la vida  con el 
27.5% (n=16) (Tabla 1). Cabe resaltar que en la mayoría de los 
estudiados el diagnóstico fue reciente; sin embargo 11 pacien-

tes llevaban un tiempo de evolución de la enfermedad entre 10 
y 23 años.

Tabla 1. Descripción de las características demográficas de los 
pacientes.

VARIABLE RANGOS FRECUENCIA
n= (%)

SEXO
Masculino 6  (10.35)

Femenino 52 (89.65)

EDAD

< 10 1   (1.72)

10- 19 3   (5.17)

20-29 5   (8.62)

30-39 9   (15.52)

40-49 9   (15.52)

50-59 16 (27.58)

60-69 11 (18.97)

70-79 4   (6.9)

Fuente: Base de datos del estudio.
Elaboración: Cinthya Carrasco

En relación a los subtipos clínicos, las frecuencias diagnósticas 
incluyeron: ES cutánea limitada 43.10% (n=25), ES cutánea difu-
sa 5.2% (n=3). El síndrome CREST fue diagnosticado en el 88% 
(n=22) de los pacientes con ES cutánea limitada.  En la mayoría 
de los casos (51.7%) el subtipo de esclerosis sistémica no había 
sido especificado. (Tabla 2)

Tabla 2. Frecuencias diagnósticas de los subtipos clínicos.

SUBTIPO 

CLINICO

ESCLEROSIS SISTÉMICA DIFUSA 3   (5.2%)

ESCLEROSIS SISTMICA 

LIMITADA - SINDROME DE CREST

25 (43.1%)

22/25 (88%)

ESCLEROSIS SITÉMICA NO 

ESPECIFICADA
30 (51.7%)

Fuente: Base de datos del estudio.
Elaboración: Cinthya Carrasco

En relación a la forma de presentación, las manifestaciones clí-
nicas más frecuentes fueron las cutáneas, osteomusculares y el 
fenómeno de Raynaud con un 93.1% (n=54), 84.5% (n=49) y 81% 
(n=47) respectivamente. En relación a las manifestaciones sis-
témicas las más frecuentes fueron las digestivas 72.2% (n=42), 
pulmonares (n=23), neurológicas 34.48% (n=20), psiquiátricas 
31% (n=18), endócrinas 18.9% (n=11) y cardíacas 8.6% (n=5) (Ta-
bla 3) (Tabla 4). Alteraciones como el síndrome de Sjogren estu-
vo presente en el 13.8% (n=8). En la presente investigación no se 
hallaron datos de compromiso renal. 
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Tabla 3. Manifestaciones clínicas más frecuentes

NOMBRE n= %

Manifestaciones Cutáneas 54 93.1

Esclerodactilia 38 65.5

Endurecimiento/engrosamiento de la 

piel
47 81

Prurito 11 19

Alteraciones de la pigmentación 29 50

Telangiectasias 22 37.9

Úlceras 11 19

Calcinosis 15 25.9

Microstomia 27 46.6

Piel seca 6 10.3

Necrosis digital 1 1.7

Acroqueratoelastoidosis 1 1.7

Manifestaciones Osteomusculares 49 84.5

Artralgias 47 81

Artritis 21 36.2

Mialgias 25 43.1

Atrofia muscular 7 12.1

Osteopenia/osteoporosis 15 25.9

Cervicalgia/dorsalgia/lumbalgia 19 32.8

Anquilosis codo/carpo/dedos 3 5.2

Sinovitis 2 3.4

Fenómeno de Raynaud 47 81

Fuente: Base de datos del estudio.
Elaboración: Cinthya Carrasco

Tabla 4. Manifestaciones sistémicas más frecuentes

NOMBRE N= %

Manifestaciones Digestivas 42 72.2

Disfagia 26 44.8

Epigastralgia 23 39.7

Dispepsia 20 34.7

Pérdida  de peso 16 27.6

Diarrea 16 27.6

Reflujo gastroesofágico 16 27.6

Vomito 12 20.6

Constipación 9 15.5

Síndrome del intestino irritable 8 13.8

Incontinencia fecal 6 10.3

Hemorroides 4 6.9

Dolor abdominal difuso 3 5.2

Manifestaciones Pulmonares 23 39.6

Disnea 15 25.9

Tos 13 22.4

Dolor torácico 8 13.8

Manifestaciones Cardiacas 5 8.6

Palpitaciones 3 5.2

Arritmias 1 1.7

Soplos 1 1.7

Manifestaciones Endócrinas 11 18.9

Hipotiroidismo 9 15.5

Hiperprolactinemia 2 3.4

Manifestaciones Metabólicas (Dislipidemias) 15 25.9

Manifestaciones Neurológicas 23 39.7

Parestesias 18 31

Síndrome del túnel carpiano 2 3.4

Alteraciones Psiquiátricas 18 31

Ansiedad 9 15.5

Depresión 12 20.6

Fuente: Base de datos del estudio.
Elaboración: Cinthya Carrasco.

En relación a las pruebas inmunológicas se encontró que los ANAs, 
Anti SCL-70 y ACA fueron positivos en el 71.79%, 35.48% y 55.17% 
respectivamente. Sin embargo estas pruebas no fueron realizadas 
de forma estándar en todos los pacientes, siendo esto una limita-
ción del presente estudio. Los datos se exponen en la Tabla 5.

Tabla 5.  Pruebas inmunológicas en pacientes con ES

Anticuerpo Solicitado en n= (%) Positivo en n= (%)

ANAs 39/58  (67.2) 28/39  (71.79)

Anti SCL-70 31/58  (53.4) 11/31  (35.48)

ACA 29/58  (50) 16/29  (55.17)

Anti - DNA 22/58  (37.9) 5/22    (22.72)

Anti U1 RNP III 6/58    (10.3) 1/6      (16.66)

Anti - Ro 13/58  (22.4) 1/13   (7.69)

Anti - La 12/58  (20.6) 0/12   (0)    

Fuente: Base de datos del estudio.
Elaboración: Cinthya Carrasco

Cuando analizamos los resultados de las pruebas inmunológicas en 
relación a los subtipos específicos de ES; en la ES cutánea limitada 
los ANAs y los ACA fueron los positivos en el 64% y 44% respectiva-
mente; en la ES cutánea difusa los ANA y ACA estuvieron presentes 
en el 66%; en la ES no especificada las pruebas inmunológicas más 
frecuentes fueron los ANA y Anti SCL-70 con un 33.3% y 26.6% res-
pectivamente (Tabla 6).

Tabla 6.  Pruebas inmunológicas en subtipos clínicos de ES

Subtipo Clínico
Frecuencia  

n= (%)

Anticuerpos

ANAs
Anti 

SCL-70
ACA

ES Cutánea 

Limitada

25/58 

(43.1)

16/25 

(64.0)

2/25   

(8.0)

11/25 

(44.0)

      Síndrome de 

CREST

22/25 

(88.0)

13/22 

(59.0)
0/22  

11/22 

(50.0)

ES Cutánea Difusa
   3/58     

(5.2)

2/3     

(66.6)

1/3     

(33.3)

2/3     

(66.6)

ES no 

Especificada

   30/58  

(51.7)

10/30 

(33.3)

8/30   

(26.6)

3/30   

(10.0)

Fuente: Base de datos del estudio.
Elaboración: Cinthya Carrasco
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DISCUSIÓN

La esclerosis sistémica progresiva es una enfermedad infre-
cuente, con predilección por el sexo femenino con una relación 
hombre/mujer 3:1 [4]. En esta investigación la relación fue de 
8.6:1, los datos concuerdan con Alamanos et al (Grecia) quien 
reportó una razón 8.9:1, sin embargo, las proporciones difieren 
de los resultados obtenidos  en estudios de Kenia (4:1) y Nigeria 
(6:1). Todos los investigadores afirman que la patología es más 
frecuente en el sexo femenino [15 - 17].

La ES cutánea limitada (que incluye el síndrome de CREST) fue 
diagnosticada en el 43.1% (n=25) de los pacientes y la ES cutánea 
difusa el 5.2% (n=3). Respecto a lo mencionado en un estudio 
realizado en Colombia, se determinó una frecuencia superior de 
la ES limitada (60.9%) frente a la difusa (13.6%) [18]. Otra inves-
tigación realizada en Uruguay concuerda en el predominio de la 
ES limitada (51%) frente a la difusa (39%) [19]. En contraste, una 
investigación realizada en Egipto concluyó que la ES difusa fue 
más frecuente que la limitada con una proporción de 4.3:1 [20]. 
Coincidiendo con Egipto, los estudios ya mencionados de Kenia 
y Nigeria, determinaron que la ES  difusa fue la más prevalente 
[16 - 17]; sin embargo es importante recalcar que estas 3 últimas 
investigaciones fueron realizadas en  poblaciones africanas. 

Las manifestaciones clínicas predominantes fueron las cutá-
neas con el 93.1%, seguidas de las osteomusculares 84.5% 
(81% con artralgias y 43.1% con mialgias); fenómeno de Ray-
naud 81%, alteraciones digestivas 72.2% y alteraciones pul-
monares 39.6%. Resultados similares fueron observados por 
Alberto Rocha en México, donde las manifestaciones cutáneas 
estuvieron presentes en el 100% de los casos, el fenómeno de 
Raynaud entre el 70 al 91% y las osteomusculares entre el 51 al 
90% [21]. En Uruguay, los datos de prevalencia en relación a las 
manifestaciones clínicas fueron: manifestaciones cutáneas en 
85.7%, fenómeno de Raynaud 83.7%, alteraciones articulares 
55.1%, del tubo digestivo 49% y manifestaciones pulmonares 
47% [19]. En Kenia las manifestaciones cutáneas fueron las más 

prevalentes (100%), seguidas del fenómeno de Raynaud (58%) y 
las manifestaciones pulmonares (56%) [16].  Los estudios men-
cionados concluyen que las manifestaciones cutáneas son las 
más frecuentes, seguidas por el fenómeno de Raynaud y/o las 
manifestaciones osteomusculares. 

En relación a los exámenes inmunológicos los ANAs, fueron po-
sitivos en el 71.9% (28/39), siendo los Anti SCL-70 frecuentes en 
el 35.4% (11/31) y los ACA en el 55.1% (16/29). Los ACA fueron 
predominaron en la ES limitada y el síndrome de CREST; los Anti 
SCL-70 fueron más prevalentes en ES que no especificada, fue 
positivo en uno de los tres casos de la forma difusa. Wang et al, 
en una población asiática indicó que el 90.7% de los afectados 
con ES presentaron positividad para ANAs, el 59.9% para Anti 
SCL-70 y el 13.5% para ACA; los Anti SCL-70 y los ACA fueron los 
más frecuentes en la ES cutánea difusa, siendo esta el subtipo 
clínico más prevalente con un 59.7% de los casos [22].  Los resul-
tados de estas pruebas inmunes difieren sustancialmente con 
los hallazgos de otras investigaciones, lo cual podría atribuir-
se al diverso número de muestra y a las distintas poblaciones 
involucradas; sin embargo se puede concluir que los  ANAs se 
encuentran presentes en más del 70% de las series estudiadas. 

CONCLUSIONES 

La esclerosis sistémica es una enfermedad crónica con afección 
multisistémica, se presenta con mayor frecuencia en el sexo fe-
menino. Las manifestaciones más frecuentes en la población de 
estudio incluyen a las cutáneas, osteomusculares y el fenómeno 
de Raynaud. El conocimiento de las distintas formas de presen-
tación clínica de esta patología en la población local, facilitaría 
el diagnóstico oportuno y la instauración de un tratamiento 
apropiado, con el objetivo de mejorar la calidad de vida del pa-
ciente y prevenir complicaciones incapacitantes y con elevada 
morbimortalidad. 

ABREVIATURAS
ANAs: anticuerpos antinucleares; ACA: anticuerpos anticentrómero, Anti SCL 70: anticuerpos anti topoisomerasa I. ES: esclerosis sistémica. 
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