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Resumen

Introduccién: La esclerosis sistémica es una
enfermedad cronica multisistémica, caracterizada por
alteraciones vasculares, activacion inmune y fibrosis
de tejidos y organos.

Materiales y métodos: Estudio descriptivo. Pacientes
con diagndstico de Esclerosis Sistémica que cumplieron
los criterios de clasificacion ACR-EULAR 2013,
atendidos en la Unidad de Reumatologia del Hospital
Carlos Andrade Marin durante el afio 2015.
Resultados: De 80 pacientes, 18 presentaron esclerosis
sist¢tmica en su forma CREST; 32 como CREST
incompleto; 14 en la forma difusa; uno con esclerosis
sistémica sin esclerosis cutanea; 13 con sindrome de
superposicion; y, 2 con EMTC.

Discusion:  Las  caracteristicas  clinicas y
epidemiologicas de nuestros pacientes coincidieron
con las descritas a nivel internacional.

Palabras claves: Esclerosis sistémica, prevalencia,
incidencia.

Abstract

Introduction: Systemic sclerosis is a chronic
multisystemic disease characterized by vascular
disorders, immune activation, organ and tissue fibrosis.
Methods: Descriptive study. Patients diagnosed with
systemic sclerosis who met the criteria ACR- EULAR
classification 2013, that receive medical care at Carlos
Andrade Marin hospital.

Results: Prevalence: From 80 patients, 18 had systemic
sclerosis, full CREST form; 32 had incomplete CREST
form; 14 had a diffuse form; one had systemic sclerosis
without cutaneous impairment; 13 had overlaping
syndrome and two EMTC.

Discusion: Clinical and epidemiological characteristics
of our patients were consistent with those described in
the medical literature.

Keywords: Systemic sclerosis, prevalence, incidence.

Introduccion

La esclerosis sistémica es una enfermedad
cronica multisistémica, caracterizada por alteraciones
vasculares, activacion inmune y fibrosis de tejidos y
organos'.

La prevalencia e incidencia de esta patologia es muy
variable. En paises europeos se reportan, prevalencias
desde 50 a 300 casos por millon de habitantes e
incidencias desde 2 a 23 casos por millon de habitantes
por afio**. En Estados Unidos, la prevalencia varia entre
grupos étnicos. En indigenas Choctaw sin mestizaje
y con mestizaje, la prevalencia fue de 469/100.000
y 31/100.000 habitantes respectivamente®®. Se
estima que la prevalencia de esclerosis sistémica en
poblaciones europeas o estadounidenses es de 2.1 a
25.3 casos/100.000 habitantes’®.

La esclerosis sistémica se encuentra en todas las
zonas geograficas y grupos étnicos. Es mas frecuente
en mujeres que en hombres, con una relacion de 3:18
a 14:1%, con mayor susceptibilidad en personas de raza
negra que en blancos’. Aunque todos los grupos de
edad pueden afectarse el comienzo de la enfermedad
es mas frecuente entre los 30 a 50 afos de edad”!’.
Los estudios realizados mediante técnicas serologicas
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de los fenotipos HLA sugieren una asociacion de la
enfermedad con los haplotipos HLA-A1, -B8, -DR3,
-DR3/DR525.

La forma mas comin de clasificacion incluye la
enfermedad cutdnea limitada (60%) y la enfermedad
cutanea difusa (35%)". La evaluacién de la afectacion
cutanea es necesaria para el diagnostico y la clasificacion
de la Esclerosis Sistémica, distinguiéndose 4 subtipos
(0,1,2,3)%.

El tratamiento de esta patologia implica un
manejo multidisciplinario orientado a la afectacion
de cada organo o sistema'>?" con utilizacion de
inmunomoduladores: micofenolato de mofetilo,
ciclofosfamida, metotrexate, ciclosporina, etc'*!*. La
esclerosis sistémica es una enfermedad con gran morbi-
mortalidad, atn no se cuentan con intervenciones
optimas para controlar su progresion y evitar la
aparicion de lesiones en 6rganos diferentes a la piel'.

En Ecuador no se han descrito estudios de
importancia sobre esta enfermedad. En este trabajo
describiremos las principales caracteristicas de los
pacientes atendidos en la Unidad de Reumatologia del
HCAM.



Materiales y métodos

Tipo de estudio: Estudio observacional, descriptivo.

La poblacién y muestra estan constituidas por la
totalidad de pacientes con diagndstico de Esclerosis
Sistémica que cumplieron los criterios de clasificacion
ACR-EULAR 2013, atendidos en la Unidad de
Reumatologia del Hospital Carlos Andrade Marin
durante el afio 2015.

Los datos obtenidos de la revision de las historias
clinicas, se expresan en tablas y graficos y fueron
procesados en el paquete estadistico SPSS, version 22.

Resultados

Desde enero a diciembre del 2015, la Unidad de
Reumatologia del HCAM atendié 80 pacientes que
cumplieron con los nuevos criterios de clasificacion
ACR-EULAR 2013, para Esclerosis Sistémica. De
estos, 67 fueron diagnosticados antes del 2014 y 13
sujetos durante el afo 2014.

De acuerdo al Instituto Nacional de Estadisticas
y Censos (INEC), para el 2014 se registraban, a nivel
nacional, 6.061.355 afiliados y beneficiarios. Basados
en las Zonas de Planificacion de la Secretaria Nacional
de Planificacion y Desarrollo (SENPLADES), el
Hospital Carlos Andrade Marin tendria a su cargo
la cobertura de las Zonas 2 y 9, con 1.606.214
beneficiarios. Durante el 2014 se atendieron 381.456
usuarios en consulta externa, lo que nos permitiria
determinar los siguientes datos:

La prevalencia de esclerosis sistémica en pacientes
atendidos en  consulta externa del Hospital Carlos
Andrade Marin fue de 19.03/100.000 casos (IC95%:
18.6/100.000 — 19.4/100.000).

La incidencia de pacientes con esclerosis sistémica
en el Hospital Carlos Andrade Marin durante el 2014
fuede 3.1 casos/100.000 afiliados (IC 95%:2.9/100.000
—3.26/100.000). En relacion a los pacientes nacidos en
Pichincha tenemos 0.52/100.000 casos y en la region
sierra la incidencia fue de 0.36 casos/100.000 afiliados.
En la distribucion por edades el grupo predominante
fue el de 40 o mas afios. Los demas tuvieron la siguiente
distribucion Figura 1:
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Figura 1. Distribucion Esclerosis Sistémica por edad.

Esclerosis Sistémica en el Hospital Carlos Andrade Marin

La mayoriade pacientes eran oriundos de la serrania,
68; los demas provenian de la costa, 9; y oriente, 3.
En cuanto a su presentacion, 18 pacientes tuvieron la
forma de CREST (Calcinosis, Raynaud; dismotilidad
Esofagica; Sclerodactilea; Telangiectasias) completa,
32 pacientes con CREST incompleto (3 o 4 de las 5
caracteristicas), 14 pacientes presentaron la forma difusa
(22%), 1 paciente (1%) fue catalogada como esclerosis
sistémica sin esclerosis cutanea. En 13 pacientes (16%)
existio superposicion con manifestaciones clinicas de
otras enfermedades autoinmunes y en 2 pacientes (3%)
se cumplieron los criterios para una enfermedad mixta
del tejido conectivo.

De acuerdo a la afectacion cutdnea, un paciente
tenia afectacion tipo 0; 40 pacientes tipo 1, con
esclerosis cutanea proximal a las articulaciones
metacarpofalangicas; 24 pacientes tipo 2, con esclerosis
cutanea distal a codos y rodillas; y, 15 pacientes tipo 3,
con esclerosis cutanea proximal a codos y rodillas.

Los diferentes esquemas terapéuticos instaurados
constan en la Tabla 1.

Tabla 1. Tratamiento pacientes con Esclerosis
Sistémica
Frecuencia Porcentaje (%)
(n)
Micofenolato 55 68,8
Azatioprina 11 13,8
Ciclofosfamida
11 13,8
+ MCF
Metotrexate 2 2,5
MTX + MCF 1 1,3
Total 80 100,0

Discusion y conclusiones

De acuerdo con lo descrito en la literatura

médica, la forma limitada de Esclerosis Sistémica,
variedad CREST incompleta fue la mas frecuente. El
tratamiento inmunomodulador mas utilizado fue el
micofenolato, farmaco considerado como primera linea
a nivel mundial, seguido por las demas alternativas y
una minoria recibi6 corticoides, por lo general estan
reservados para aquellos pacientes con sindromes de
superposicion o enfermedad mixta del tejido conectivo
en dosis bajas (5 mg/d).
No tenemos datos sobre la realidad nacional de esta
patologia, por lo que esperamos que en el futuro
dispongamos de informacion de otras instituciones de
salud que expresen el impacto de esta enfermedad en
nuestra poblacion.
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