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Resumen

Introduccion: la esclerosis sistémica es una enfermedad autoinmune sistémica caracterizada
por daiio endotelial, inflamacion y fibrosis de piel, vasos y organos internos. Existen
diferencias en frecuencia, gravedad y pronostico en diferentes grupos étnicos, lo que remarca
la importancia del estudio en cada region geogrdfica, para poder diagnosticar

tempranamente sus manifestaciones incipientes.

Material y método: realizamos un estudio descriptivo y retrospectivo entre marzo de 2006 y
marzo de 2008, incluyendo pacientes con diagnostico definitivo de esclerosis sistémica,
asistidos en la Unidad de Enfermedades Autoinmunes Sistémicas del Hospital de Clinicas.
Resultados: fueron incluidas 31 mujeres, con 39,2 meses de seguimiento promedio, edad media
al diagnostico de 47,6 aiios. Once pacientes (35,5%) presentaron enfermedad difusa y 20
(64,5%) enfermedad limitada. Treinta presentaron fenomeno de Raynaud. En 92% la
capilaroscopia mostro un patron esclerodermiforme. A nivel respiratorio encontramos
intersticiopatia en 25%, hipertension arterial pulmonar en 22,2% y un patron restrictivo en
estudios de funcion respiratoria en 35,5%. El 67,7% presento manifestaciones digestivas y
9,6% desarrollo una crisis renal esclerodérmica. Hallamos anticuerpos antinucleares (ANA)
en 29/31 (93,5%) pacientes; 16 presentaron anticuerpos anticentromero y cinco anti-
topoisomerasa-1. Las cuatro (12,9%) pacientes fallecidas durante el seguimiento presentaron
elementos comunes como esclerosis sistéemica difusa, ulceras digitales y compromiso

respiratorio severo.

Conclusiones: las caracteristicas clinicas e inmunologicas encontradas fueron similares a las
descriptas en otras series. En ausencia de tratamiento especifico, debe insistirse en la
valoracion periodica de las repercusiones viscerales para controlar y retrasar la instalacion

de complicaciones con elevada morbimortalidad.
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Manifestaciones clinicas en pacientes con esclerosis sistémica

Introduccién

La esclerosis sistémica (ES) (también denominada escle-
rodermia) es una enfermedad autoinmune sistémica carac-
terizada por la inflamacion y fibrosis principalmente cuta-
nea, concomitante al dafo endotelial y afeccion inflama-
toria de vasos sanguineos, tejidos osteomusculares y or-
ganos internos. Segun la extension del compromiso cuta-
neo se puede clasificar la ES en difusa (ESD) o ES limitada
(ESL). La primera se caracteriza por el endurecimiento ge-
neralizado de la piel, compromiso frecuente de 6rganos
internos y presencia de anticuerpos antitopoisomerasa |
(Scl-70), siendo esta presentacion clinica la de peor pro-
noéstico. La ESL se caracteriza por el endurecimiento de la
piel a nivel distal en extremidades, cara y cuello, menor
compromiso de 6rganos internos, presencia de anticuer-
pos anticentrémero y mejor pronostico comparada con la
ESD. Otra variante de menor frecuencia es la ES sin escle-
rodermia, donde existe afectacion de 6rganos internos sin
compromiso de piel”. Existe una gran variabilidad en las
manifestaciones clinicas y bioldgicas de la enfermedad.
Se han reportado diferencias en frecuencia, gravedad de
las manifestaciones clinicas y prondstico en los diferen-
tes grupos étnicos estudiados. Esto marca la importancia
del estudio de las caracteristicas clinicas y biologicas de
la enfermedad en cada region, analizando la presencia de
variables genéticas y ambientales y su incidencia en la
presentacion clinica y prondstica. Conocer las diferentes
modalidades de presentacion clinica de la ES en nuestro
medio permitiria tener la sospecha precoz, establecer un
diagnostico temprano y poder anticiparnos a la aparicion
de repercusiones severas, utilizando el uso sistematico de
estudios paraclinicos, evitando la instalacion de secuelas
que incrementarian la morbimortalidad de estos pacientes.

Revision de la literatura

La sobreproduccion de matriz extracelular por parte de los
fibroblastos es el principal marcador de la esclerodermia.
La acumulacién de colageno es resultado de una interac-
cion anormal entre las células endoteliales, las células
mononucleares (linfocitos y monocitos) y los fibroblastos,
lo que conduce a la produccion de citoquinas inductoras
de fibrosis, en un contexto de hiperreactividad vascular e
hipoxia tisular®. La fibrosis cutanea es caracteristica de la
ES, con buena correlacion entre extension de la esclerosis
y sobrevida®. El fendmeno de Raynaud esta presente en
mas de 90% de pacientes con ES y en 90% de estos esta
asociado a la presencia de fibrosis de dedos, pérdida de
pulpejos, Glceras y amputacion digital®. Acroesclerosis y
esclerodactilia son halladas en 100% en algunas series y
la presencia de cicatrices en pulpejos hasta en 85%. La
enfermedad pulmonar es frecuente, presente tanto en la
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forma limitada como difusa, siendo las complicaciones a
este nivel la principal causa de mortalidad®. La enferme-
dad intersticial es la manifestacion mas frecuente, detec-
tada en 40% de pacientes sometidos a pruebas de funcion
respiratoria 'y en 70%-80% de los estudios postmortem™.
En las pruebas de funcion respiratoria (voliimenes pulmo-
nares y espirometria) presentan habitualmente un patrén
de tipo restrictivo. Las alteraciones mas tempranas se evi-
dencian por una disminucion en la difusion del mondxido
de carbono (DLco) en las pruebas funcionales®. La DLco
es el mejor indice de extension del dafio pulmonar, mos-
trandose para tales fines mas sensible que la tomografia
de alta resolucion (TCar)®. La TCar es el estandar para el
diagnostico de enfermedad del intersticio, evidenciando
alteraciones hasta en 44% de los pacientes que cursan
con radiografia de torax normal"?. La hipertension arterial
pulmonar (HTP) puede ser secundaria al compromiso in-
tersticial o presentarse por vasculopatia como puede
observarse en la ESL!D, El estudio no invasivo para su
deteccion (de manera indirecta) es la ecocardiografia, sien-
do el cateterismo cardiaco derecho el que confirma la pre-
sencia de HTP. El test de la marcha de seis minutos brinda
valiosa informacion, ya que es predictor de morbilidad y
mortalidad en portadores de HTPUD,

La afectacion renal es una complicacion grave mos-
trando algunas series hasta 50% de pacientes con hiper-
tension, proteinuria o hiperazoemia'?. La crisis renal
esclerodérmica se caracteriza por hipertension arterial ace-
lerada o insuficiencia renal oliglirica rapidamente progre-
siva, o ambas, presente hasta en 20% de pacientes con
ESD, pudiendo en menor proporcion (menos de 10%) pre-
sentar una crisis renal sin hipertension arterial (crisis renal
esclerodérmica normotensiva)!'?,

La prevalencia de afectacion cardiaca clinica es baja
pero evidente mediante valoracion por ecocardiografia y
otros métodos diagndsticos. La disfuncion sistélica ven-
tricular izquierda es a menudo subclinica, habiéndose de-
tectado hasta en 89% de pacientes asintomaticos'”. Es
frecuente el hallazgo de disfuncién diastdlica en el con-
texto de ESD, en pacientes sin hipertension arterial sisté-
mica. La disfuncion ventricular derecha es también fre-
cuente como resultado de la HTP asociada'®, con o sin
enfermedad del intersticio pulmonar. Su presencia se vin-
cula a un peor prondstico vital!”. La prevalencia de enfer-
medad coronaria aterosclerotica no esta incrementada en
la ES"®, sin embargo, en aquellos que tienen enfermedad
coronaria el vasoespasmo asociado es mas frecuente e
intenso que en la poblacion general®,

Entre las alteraciones endocrinoldgicas, el hipotiroi-
dismo (hasta 43%), la hiperprolactinemia (13%-59%) y la
osteopenia-osteoporosis (35%-44%) son patologias fre-
cuentes en el paciente con ES®?,

La afectacion gastrointestinal es frecuente. Se detecta
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disminucion de la motilidad esofagica hasta en 90% de los
pacientes, con afectacion predominante de los dos ter-
cios distales del esdfago®. La enfermedad por reflujo
gastroesofagico es una complicacion muy frecuente, con-
secuencia de la disminucion de la presion del esfinter eso-
fagico inferior, hipomotilidad esofagica y gastroparesia®?.

La capilaroscopia del lecho ungueal es una herramien-
ta util en el diagnostico y seguimiento de la enfermedad®.
Se han propuesto tres nuevos patrones designados como
patron precoz, activo y tardio, que se correlacionan con la
duracion de la enfermedad y del fenomeno de Raynaud®®.

Los anticuerpos antinucleares (ANA) estan presen-
tes en 90%-100% de pacientes con ES. Los Scl-70 estan
presentes en 40% de los casos y habitualmente en pacien-
tes con la forma difusa, estando asociados al desarrollo
de alveolitis fibrosante. Los anticuerpos anticentromeros
estan presentes en 70%-80% de los casos con la forma
limitada y muestran asociacion con el desarrollo de HTP®.

El objetivo de este trabajo fue determinar las caracte-
risticas clinicas de pacientes con ES en seguimiento pe-
riodico en una unidad clinica especializada, poniendo es-
pecial énfasis en el compromiso clinico cutaneo, visceral e
inmunitario.

Material y método

Se realizd un estudio descriptivo y retrospectivo, obte-
niendo informacion de los registros médicos de pacientes
con ES asistidos en la Unidad de Enfermedades Autoin-
munes Sistémicas, Clinica Médica “C” del Departamento
Clinico de Medicina, Hospital de Clinicas, Facultad de
Medicina, Universidad de la Reptblica. Fueron incluidos
pacientes con diagnoéstico definitivo de ES segln crite-
rios de clasificacion propuestos por el Colegio Americano
de Reumatologia®®, asistidos en el periodo comprendido
entre marzo de 2006 y marzo de 2008. En funcién de la
distribucion de la esclerosis cutanea se los clasificd en
formas difusa y limitada. Fueron excluidos pacientes con
esclerosis cutanea pero con diagnostico de sindrome in-
diferenciado, de superposicion y conectivopatia mixta del
tejido conectivo. Se elaboro una tabla electronica para la
recoleccion de datos y posterior analisis estadistico, re-
gistrando las siguientes caracteristicas: edad, sexo, pro-
cedencia urbana o rural, nivel de instruccién, compromiso
cutaneo, osteoarticular y visceral (respiratorio, digestivo,
renal, vascular) asi como autoanticuerpos presentes y
comorbilidad asociada.

Andlisis estadistico
Los resultados se expresaron en valores absolutos,

porcentajes, medias y sus respectivos desvios estan-
dar (£ SD). Para la comparacion de datos de la muestra (en
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los casos que correspondio) se utilizaron test no paramé-
tricos (test de Student y Mann-Whitney U test). Se consi-
deraron como significativos valores de p<0,05.

Resultados

Fueron incluidos 31 pacientes, todos de sexo femenino y
provenientes de zona urbana. La media de edad al momen-
to de la inclusion en el estudio fue de 50,7 afos (+ 13,4)
(rango 20-70 afios). La edad al momento del diagnodstico
fue de 47,6 afos (+ 14,4). La media de seguimiento fue de
39,2 meses (£ 34,2). Del total de los incluidos, 11 (35,5%)
se presentaron con ESD y 20 (64,5%) con ESL. En cuanto
al fendémeno de Raynaud encontramos que 30/31 (96,7%)
pacientes lo presentaron en algiin momento de la evolu-
cion de la enfermedad. La media de duracion en el total de
la muestra al momento del estudio fue de 129,9 meses
(£ 99) (rango 19-384 meses). Comparando las medias de
duracion del fenomeno de Raynaud entre pacientes con
ESD y ESL, encontramos una media de 127 meses (+ 118)
y de 131,5 meses (+ 89,7), respectivamente, diferencias
estadisticamente no significativas (p=0,302). El tiempo
entre el diagndstico del fenomeno de Raynaud y la realiza-
cion del diagnostico de ES fue menor en los casos de
enfermedad difusa (60 meses) comparado con la forma
limitada (90,7 meses), donde si bien se llegé mas tempra-
namente al diagndstico de ESD, las diferencias no fueron
estadisticamente significativas (p=0,085).

La capilaroscopia periungueal se realizo en 26/31, de
los cuales en 24 casos (92,3%) se describidé un patrén
esclerodermiforme. Desarrollaron tlceras digitales en al-
gun momento de la evolucion 12/31 (38,7%) pacientes y 3/
31 (9,6%) evolucionaron a la necrosis digital, requiriendo
amputacion quirtrgica de una falange. En referencia al
compromiso de cutaneo, todos los pacientes presentaron
esclerosis cutanea con variable grado de extension y se-
veridad; 11/31 (35,5%) presentaron esclerodactilia, 15/31
(48,3%) microstomia, 14/31 (45,1%) telangiectasias y 3/31
(9,6%) calcinosis.

El compromiso pulmonar se caracterizo en lo funcional
por el hallazgo en 11/31 (35,5%) pacientes de un patrén
restrictivo evaluado mediante espirometria. Se realizéo TCar
toracica en 25/31 (80,6%) pacientes, presentando elemen-
tos compatibles con enfermedad pulmonar intersticial di-
fusa 25% de los casos.

En 27 pacientes obtuvimos datos de la ecocardiografia,
encontrando que seis (22,2%) presentaron signos indi-
rectos de HTP, donde la presion sistdlica de arteria pulmo-
nar media fue 60,4 mmhg (+28,6). De ellos, cuatro presen-
taban una ESD y dos una ESL. En dos casos la HTP estu-
vo asociada a enfermedad pulmonar intersticial pulmonar.

En referencia a otros compromisos viscerales, 21/31
(67,7%) presentaron manifestaciones digestivas clinicas
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o radiologicas, o ambas. El reflujo gastroesofagico fue la
manifestacion digestiva mas frecuente estando presente
en 21/31 (67,7%) pacientes. Respecto al compromiso re-
nal, 3/31 (9,6%) presentaron una crisis renal esclerodérmi-
ca, manteniendo alterado el filtrado glomerular en forma
persistente, ingresando uno de ellos en plan de hemodia-
lisis cronica.

El factor de riesgo cardiovascular mas prevalente fue
la hipertension arterial hallada en 11/31 (35,5%), seguida
del tabaquismo presente en 4/31 (12,9%).

El perfil de autoanticuerpos evidencio la presencia de
ANA en 29/31 (93,5%). De ellos, 16 (51,6%) tuvieron anti-
cuerpos anticentromero y cinco (16,1%) Scl-70.

En el periodo de seguimiento fallecieron cuatro pa-
cientes (12,9%). Lamedia de edad fue de 37,7 afios (rango
22-52 afos), menor a la hallada como media del total de las
pacientes. Todas presentaban ES en su forma difusa, HTP,
alteraciones en la capilaroscopia periungueal y ANA po-
sitivos. En tres de ellas la causa de la muerte estuvo relacio-
nada con afecciones respiratorias (insuficiencia respirato-
ria, HTP, infecciones), no disponiendo de datos de la pa-
ciente restante. En la tabla 1 se resumen las caracteristicas
clinicas e inmunitarias del grupo de pacientes estudiado.

Discusion

En comparacion con la serie publicada por Rojas-Serrano
y colaboradores®, hallamos mayor edad al diagnostico
en nuestra serie (35,6 = 15 versus 47,6 = 14,4), similar a lo
observado por Simeon y colaboradores®” (48,8 afios) y
Quadrelli y colaboradores®® (47,7 + 10,2 afios). En otras
series se incluyeron casos de ES en hombres, contraria-
mente a nuestros resultados donde el total de pacientes
son de sexo femenino. El tiempo entre el inicio del fenome-
no de Raynaud y el establecimiento del diagnodstico de ES
fue mayor al descripto en la forma difusa y de similar dura-
cion para la forma limitada®. Al igual que Quadrelliy cola-
boradores, hallamos un elevado numero de pacientes con
capilaroscopia patologica (77,8% y 92,3%, respectivamen-
te). Encontramos menor incidencia de esclerodactilia
(48,3% versus 100%) y positividad de ANA (93,5% versus
100%) comparado con el grupo de Rojas-Serrano. En la
serie descripta por Quadrelli, 31,4% presento esclerodac-
tilia y 90,4% positividad de ANA. Al igual que Simeon y
colaboradores (87,7%), hallamos compromiso esofagico
en un elevado numero de pacientes (67,7%). La frecuencia
de crisis renal esclerodérmica fue similar a la hallada en
otros grupos donde se reporta en aproximadamente 10%
de los casos. La fibrosis pulmonar ¢ HTP fueron observa-
das con similares frecuencias a las descriptas en la serie
de Simeon (12,9% versus 17% y 19,4% versus 17%, res-
pectivamente). Quadrelli encuentra HTP en 15,3% vy fibro-
sis pulmonar en 44,1%. La positividad de autoanticuerpos
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fue similar a la reportada por Quadrelli (antitopoisomerasa
I: 16,2% versus 20% y anticentromero 51,6% versus 55%).

La mortalidad fue mas elevada que la observada por
Rojas-Serrano (12,9% versus 5%) en similar periodo de
seguimiento. En este sentido, uno de los factores que in-
ciden en esta diferencia es el tratamiento de la HTP con
farmacos especificos, donde algunos de ellos (con distin-
ta eficacia) han demostrado disminuir la morbimortalidad
de estos pacientes. Al igual que otros autores®, obser-
vamos que los decesos ocurrieron en pacientes jovenes,
con forma difusa de la ES y con enfermedad rapidamente
progresiva, apoyando lo descripto en otras series, donde
la mayor extension del compromiso cutaneo se asocio a
mayor mortalidad. El compromiso pulmonar en todas sus
modalidades se mostrd en nuestra serie como factor co-
mun entre las fallecidas en el periodo de seguimiento, co-
incidiendo con lo observado por Ioannidis y colaborado-
res®?, que describen el compromiso pulmonar, renal, car-
diovascular y presencia de anticuerpos antitopoiso-
merasa como predictores de mortalidad. Asimismo, Chung
y colaboradores®) encuentran que la fibrosis pulmonar
es un fuerte predictor de mal prondstico en pacientes con
ES que requirieron internacion.

La totalidad de las fallecidas mostraron positividad
para los ANA, encontrando evidencias®? que los vincu-
lan a mayor compromiso visceral y reduccion de la sobre-
vida.

El seguimiento longitudinal de nuestra serie fue de
39,2 + 34 meses, donde algunas de las manifestaciones
evolutivas de la enfermedad probablemente hayan que-
dado excluidas en este periodo de observacion. Al res-
pecto vale destacar que la mayor incidencia de dafio gra-
ve de organo blanco ocurrié al igual que en las series
citadas en los primeros tres afos desde el inicio de los
sintomas®27:2%),

Conclusiones

Exceptuando la media de edad al diagnostico (mayor en
nuestra serie), hallamos similares caracteristicas clinicas e
inmunologicas a las descriptas en otras series consulta-
das. La mortalidad fue mayor que la descripta por otros
autores. La extension de la fibrosis cutanea, la positividad
de losANA y el compromiso pulmonar fueron caracteris-
ticas comunes entre las pacientes fallecidas durante el
seguimiento. Estas presentaron cuadros clinicos de rapi-
da evolucion, por lo que en ausencia de tratamientos in-
munosupresores eficaces para detener la progresion de la
enfermedad debe insistirse en la valoracion periddica y
lograr la deteccion precoz de las repercusiones a nivel
cutaneo, digestivo, respiratorio, renal y cardiaco.

Al momento no se dispone de ninglin tratamiento in-
munosupresor con suficiente nivel de evidencia que de-

87



Dres. Ricardo Silvarifio, Martin Rebella, Juan Alonso, Ernesto Cairoli

Tabla 1. Caracteristicas clinico-inmunitarias de pacientes con ES

Caracteristicas generales

CARACTERISTICA

N° de la muestra

Sexo femenino

Zona urbana

Edad actual (afios)

Edad al diagnostico (afios)
Seguimiento (meses)

CARACTERISTICAS CLINICAS

Enfermedad difusa

Enfermedad limitada

Fendmeno de Raynaud (FR)

Tiempo (meses) entre inicio de FR y diagnostico de ES
Ulceras digitales

Amputacion espontanea de falanges

Patrén esclerodermiforme en capilaroscopia

Perfil de autoanticuerpos
AUTOANTICUERPOS
Antinucleares (ANA)

Antitopoisomerasa | (Scl-70)
Anticentromero

V. absoluto % Media SD +
31
31
31
50,7 13,4
47,6 14,4
39,2 34,2
V. absoluto % Media
11 35,5
20 64,5
30 96,7
12 38,7 79
3 9,6
24/26 92,3
V. absoluto %
29 93,5
5 16,2
16 51,6

muestre ser capaz de evitar la progresion de la ES. Existen
ensayos prospectivos cuyos resultados preliminares mues-
tran al acido micofenolico (micofenolato de mofetilo y
micofenolato sédico), como una alternativa posible en
casos de dafio respiratorio®3-%,

El tratamiento a implementar sera entonces el de las
complicaciones, buscando evitar su progresion y el em-
peoramiento en la calidad de vida. Esto es particularmente
importante para los casos de crisis renal esclerodérmica y
de HTP. En los primeros, el tratamiento de la hipertension
arterial basado en el uso de inhibidores de enzima conver-
sora de angiotensina (IECA) solos o asociados a los anta-
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gonistas del receptor de angiotensina I (ARA II) lograron
disminuir los casos de fallo renal y muerte. En el caso de la
HTP, su deteccion precoz (mediante ecocardiografia y es-
tudio funcional respiratorio con DLco) y el inicio terapéu-
tico de anticoagulantes orales (warfarina) simultaneamen-
te con antagonistas de los canales de calcio (diltiazem),
inhibidores de la 5 fosfo-diesterasa (sildenafil), antago-
nistas del receptor de la endotelina (bosentan) o de analo-
gos de la prostaciclina (epoprostenol, iloprost) han de-
mostrado en todos los casos mejorar la calidad de vida,
mejoras en el test de la marcha a seis minutos y en algunos
de ellos una reduccion significativa de la mortalidad®?.
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Summary

Introduction: systemic sclerosis is an autoimmune dis-
case characterized by endothelial damage, and skin, ves-
sel and internal organ fibrosis and inflammation. There are
differences in terms of frequency, severity and prognosis
for the different ethnic groups, what reinforces the impor-
tance of the study in each geographical region with the
purpose of enabling early diagnosis of its incipient symp-
toms.

Methods: we conducted a descriptive and retrospec-
tive study form March 2006 through March 2008, includ-
ing patients with a final diagnosis of systemic sclerosis,
who are treated at the Systemic Autoimmune Diseases
Unit at the Clinicas Hospital.

Results: 31 women were included in the study, aver-
age follow-up of patients was 39.2 months, and average
age at the time of diagnosis was 47.6 years. Eleven pa-
tients (35,5%) presented diffuse disease and 20 (64.5%) of
them evidenced limited disease. Thirty patients presented
Raynaud’s phenomenon. In 92% of cases capilaroscopy
showed a sclerodermiform pattern. In terms of the respira-
tory system, we found interstilial pathology in 25% of
cases, pulmonary arterial hypertension in 22.2 % and a
restrictive pattern in respiratory function studies in 35.5%.
Also, 67.7% presented digestive manifestations and 9.6%
developed sclerodermic renal crisis. We found anti-nuclear
antibodies (ANA) in 29 out of 31 patients (93,5%) pa-
tients; 16 presented anticentromere antibodies and five
anti-topoisomerasa-I antibodies. The four patients (12.9%)
who died during follow-up presented common elements
such as diffuse sclerosis, digital ulcers and severe respi-
ratory compromise.

Conclusions: the clinical and immune characteristics
found in our study were similar to those described in other
series. Should there be no specific treatment, it is essen-
tial to perform regular assessment of visceral impact in
order to control and delay complications which result in
high morbimortality rates.

Résumé

Introduction: la sclérose systémique est une maladie auto
immune systémique caractérisée par des lésions de la peau,
inflammation et progression de tissu fibreux, capillaires
sanguins et organes internes. Il existe des différences en
ce qui concerne la fréquence, la gravité et le pronostic aux
différents groupes ethniques, ce qui souligne I’importance
son ¢tude a chaque région géographique pour en faire le
diagnostic précoce.

Materiel et méthode: on fait ici une étude descriptive
et rétrospective de mars 2006 a mars 2008, qui inclut des
patients a diagnostic définitif de sclérose systémique,
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assistés a I’Unité de Maladies Auto immunes Systémiques
de I’Hopital de Clinicas.

Résultats: on inclut 31 femmes qui avaient été objet d’
un suivi moyen de 39,2 mois, 4ge moyenne 47,6 ans au
moment du diagnostic. Onze patientes (35,5%) ont pré-
senté maladie diffuse et 20 (64,5%) maladie limitée. Trente
ont présenté phénoméne de Raynaud. Chez 92%, la
capillaroscopie a montré un patron scléro-dermiforme. Au
niveau respiratoire, on trouve intersticiopathie chez 25%,
hypertension artérielle pulmonaire chez 22,2% et une cons-
tante restrictive aux études de fonction respiratoire chez
35,5% des femmes. 67,7% a eu des manifestations digesti-
ves et 9,6% une crise rénale scléro-dermique. On a trouvé
des anticorps anti-nucléaires (ANA) a 29/31 (93,5%)
patientes; 16 ont présenté des anticorps anti-centromere
et cing anti-topoisomérase-I. Les quatre, 12,9%, patientes
décédées pendant le suivi, ont présenté des éléments
communs tels que sclérose systémique diffuse, ulcéres
digitales et trouble respiratoire sévere.

Conclusions: les caractéristiques cliniques et immuno-
logiques trouvées ont été semblables a celles décrites dans
d’autres séries. Face a I’absence de traitement spécifique,
on doit insister sur le suivi périodique des répercussions
viscérales afin de controler et de retarder I’installation des
troubles a haute morbi-mortalité.

Resumo

Introducdo: a esclerose sistémica é uma doenca auto-
imune sistémica caracterizada por dano endotelial, infla-
magcao ¢ fibrose de pele, vasos ¢ drgdos internos. Existem
diferencas na freqiiéncia, severidade e prognostico nos
diferentes grupos étnicos, por isso € importante estuda-la
em diferentes regides geograficas para o diagndstico pre-
coce de suas manifestacdes.

Material e método: realizamos um estudo descritivo
e retrospectivo entre margo de 2006 ¢ margo de 2008,
incluindo pacientes com diagndstico definitivo de
esclerose sistémica, atendidos na Unidade de Doengas
Auto-imunes Sistémicas do Hospital das Clinicas.

Resultados: foram incluidas 31 mulheres, com um
seguimento médio de 39,2 meses, idade média no diag-
néstico de 47,6 anos. Onze pacientes (35,5%) apresentaram
doenga difusa e 20 (64,5%) doenca limitada. Trinta
apresentaram fenémeno de Raynaud. Em 92% a
capilaroscopia mostrou um padrio esclerodermiforme. No
aparelho respiratorio encontramos intersticiopatia em 25%,
hipertensdo arterial pulmonar em 22,2% e um padrio
restritivo nos estudos de fungdo respiratoria em 35,5%.
67,7% apresentaram manifestagdes digestivas e 9,6% crise
renal esclerodérmica. Em 29/31 (93,5%) pacientes encon-
tramos anticorpos antinucleares (ANA); 16 apresentaram
anticorpos anticentrdmero e cinco anti-topoisomerase-1.
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As quatro (12,9%) pacientes que faleceram durante o
seguimento apresentaram elementos comuns como
esclerose sistémica difusa, ulceras digitais e compromisso
respiratorio severo.

Conclusdes: as caracteristicas clinicas e imunoldgicas

encontradas foram similares as descritas em outras séries.
Na auséncia de tratamento especifico, deve-se insistir na
avaliagdo periodica das repercussdes viscerais para con-
trolar e retardar a instalacdo de complicagdes com
morbimortalidade elevada.
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