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ESCLEROSIS SISTEMICA TEMPRANA
EARLY SYSTEMIC SCLEROSIS
Verénica Savio *, Paula Alba **

La esclerosis sistémica (ES) es una en-
fermedad caracterizada por vasculopatia
obliterante, desregulacion inmune, fibro-
sis de la piel y de 6rganos internos y esta
asociada con discapacidad significativa y
un aumento de la mortalidad.

La ES es un desafio diagndstico en las
fases muy tempranas de la enfermedad
y el diagndstico puede ser realizado con
demora afos después de la instalacion
del fenomeno de Raynaud (FR) o de la
instalacion del primer sintoma no FR.
Este hecho implica que el diagndstico y
el tratamiento son retrasados hasta que
el compromiso cutdneo o de 6rganos in-
ternos sea evidente y en muchos casos
irreversible ("2, Por otra parte, es impor-
tante destacar que el compromiso orga-
nico puede estar presente en los estadios
mas tempranos de la enfermedad y esto
evidencia la necesidad de un diagndsti-
co muy temprano de esclerodermia para
tratar de identificar la terapia que pueda
lograr la remision de la enfermedad. Al-
gunos estudios han tratado de definir los
criterios para esclerodermia temprana y
recientemente el concepto de escleroder-
mia muy temprana ha sido investigado y
aceptado @4, EL FR , a pesar de su falta
de especificidad, ha sido propuesto como
un signo guion en un intento de definir la

ES temprana y también como signo cen-
tinela para la identificacion de la ES muy
temprana®®. La base de datos del grupo
de investigacion de ES europeo (EUS-
TAR) indica que el tiempo entre la insta-
lacion de FR y el primer sintoma no FR o
signo de ES es de 4.8 afios para ES limi-
tada y de 1.9 afios en la ES difusa. Este
intervalo entre la instalacién de los signos
y el diagndstico basado principalmente en
la fibrosis cutanea y de 6rganos internos,
deberia ser considerado como una ven-
tana de oportunidad para pacientes con
ES®). Sin embargo, el mejor enfoque del
tratamiento para obtener un control de la
progresion de la enfermedad es lograr un
diagnostico muy temprano. Esta estrate-
gia basada en la ventana de oportunidad
ha demostrado control de la progresion de
la enfermedad con un diagndstico y trata-
miento agresivo muy temprano en Artritis
Reumatoidea. Por esta razon, EUSTAR
ha propuesto criterios preliminares para
el diagnostico de ES muy tempranos que
se encuentran bajo validacién. El FR, la
positividad de los anticuerpos antinuclea-
res y edema de los dedos son las alertas
para sospechar el diagnéstico temprano
y el paciente deberia ser derivado a un
centro de referencia ). El diagnéstico de
ES muy temprana es confirmado cuando
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son los auto anticuerpos especificos (an-
ticuerpos anticentromero, anti-topoisome-
rasa |) y o un patrén capilaroscépico son
encontrados.

Actualmente los criterios de clasificacion
para ES han sido recientemente actua-
lizados ®- Es importante destacar que
en los criterios ACR de 1980 el FR no
estaba incluido salvo en el diagndstico
de CREST. Posteriormente en 2001, Le
Roy y Medsger incluyeron los criterios
de ES temprana que incluian la presen-
cia de FR, la positividad de anticuerpos
y un patrén de capilaroscopia anormal.
Debido a la falta de sensibilidad de los
criterios ACR de 1980 y a los avances
en el conocimiento de la ES, EL ACR y
el EULAR establecieron un comité para
realizar nuevos criterios de clasificacion.
Los objetivos fueron desarrollar criterios
que incluyan un espectro mas amplio de
pacientes con ES tanto en fases tempra-
nas como tardias de la enfermedad, las
manifestaciones vasculares, inmunoldgi-
cas y fibréticas, la utilizacion y el acuerdo
con la practica clinica diaria. Los items
de la nueva clasificacion incluyen: engro-
samiento de la piel de dedos, lesiones
digitales, telangiectasia, anormalidades
capilares, hipertension arterial pulmonar
y/o enfermedad intersticial pulmonar, FR,
y presencia de auto anticuerpos relacio-
nados a ES. El score tiene un maximo de
19 pero pacientes con score > 9 son cla-
sificados de tener ES ©),

En conclusién, numerosos avances han
sido realizados en la ES , principalmente
en el diagnéstico precoz de la enferme-
dad que abre nuevas perspectivas en el
tratamiento precoz y en la prevencion de
las complicaciones sistémicas.
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