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Introduccion

El término esclerodermia proviene del griego skferos que significa
duro y derma que significa piel. Actualmente es utilizado para
denominar una enfermedad autoinmune del tejido conjuntivo, de
causa desconacida y que se caracteriza por € enduredimiento de la
piel y de otros drganos. Otro nombre que se utiliza para denominar
ha ésta enfermedad es el de esclerosis sistémica, considerandose
este ultimo como mas apropiado [1]. Las primeras descripciones de
Esclerosis Sistémica (ES), mencionan una enfermedad progresiva, y
con afeccién organica, de alli la designacién.inicial de “Esclerosis
sistémica progresiva” [2).

La extension de la esclerodermia es el criterio mayor para la
clasificacion de ES en dos subgrupos principales (enfermedad difusa
y limitada), propuestos a partir de un estudio multicéntrico por la
American College of Rheumatology (ACR). El criterio mayor y unico
para la clasificacion de la ES son los cambios esclerodermicos en
cualquier  localizacidn  proximal a las  articulaciones
metacarpofalangicas, tiene una sensibilidad de 91% y una
especificidad mayor al 99%. Se puede decir gue un paciente tiene
ES si presenta el criterio mayor, 0 dos o mas de los criterios
menores que a continuacion se detallan en el cuadro 1{2].




Cuadro 1

Criterios preliminares para la dasificacion de la esclerosis sistémica .

Criterio mayor
Esclerodermia proximal, Engrosamiento y enduredmiento que afecta
en forma bilateral y simétrica, 1a piel proximal a las articuladones
metacarpogfaléngicas y metatarsofalingicas. Estos cambios cutdneos
pueden progresar y afectar a toda una extremidad, la cara cuelle torax y
abdémen.

Criterios Menores

1. Esderodactilia. Engrosamiento e induracién cutdnea limitada a los
dedos de las manos y los pies.

2. Cicatrices o pérdida de sustancia en el dedo. Zonas deprimidas en
la punta de los dedos o perdida tisular como resultado de la isguemia,
exduyendo causas traumdticas y exdgenas.

3. Fibrosis pulmonar bibasal. Patrén reticular bilateral de tipo lineal o
lineo modular, mas acentuado en las bases pulmonares; puede, a veces,
aparecer un patrén moteado difuso o incluso un pulmén (en panal). Se
descartara q estos cambios puedan ser debidos a enfermedad pulmonar
primaria.

E} seguimiento a largo plazo en estos pacientes permitié demostrar
que el curso dinico es muy variable entre ellos, reconociéndose
subgrupos de importancia dinica y pronostica que no Son
discriminados por fos criterios de clasificacidn. En el primer
subgrupo existe marcado engrosamiento de la piel, por el acumulo
masivo de fibras de colageno tipo I y III, asi como de fibronectina
(esclerodermia) localizado predominantemente en las extremidades,
en areas proximales y distales, ademés del involucro de cara, se
afecta casi siempre térax y abdomen. Como la enfermedad




progresa, los cambios esclerdticos se extienden y pueden afectar el
cuerpo entero. Son frecuentes calcinosis y ulceracidon de la piel,
usualmente localizadas en los dedos y sobre superficies articulares,
ademas de cambios de pigmentacidn. El fendmeno de Raynaud es 12
segunda manifestacion mas comiin, puede anteceder la enfermedad
por varios afios, 3 menudo se acompafia de parestesias de los
miembros. En algunos casos, son afectados vasos grandes y su
estrechez luminal puede resultar en necrosis isquemica. Los
sintomas musculoesqueleticos al igual que la sinovitis, pueden
ocurrir ocasionalmente como manifestaciones iniciales. Por este
motivo a este grupo de pacientes se les ha dasificado como
escerodermia difusa (Cuadro 2). Una caracteristica muy importante
de este grupo, es gque tienen un inicio subito de la enfermedad, con
importante afeccién a visceras, produciendo en muchas ocasiones ia
falla del sistema afectado, provocando lo que se ha denominado
dafio terminal a 6rgano blanco [3]. (Las definiciones de dafio

terminal a drgano blanco se describen posteriormente). Steen ha
demostradc que los pacientes con dafio terminal tienen un
prondstico sombrio para la vida a corto plazo [4]

El segundo subgrupo presenta un inicio dificit de precisar,
reportan generalmente una historia de larga evolucién de fendmeno
de Raynaud, y la esclerodermia se limita a las regiones distales de
codos y rodillas, afectando muchas veces solo los dedos
(esclerodactilia), y acompafdndose de calcinosis cutanea,
telangiectasias y problemas digestivos. Estos  pacientes
anteriormente fueron denominados como sindrome de CREST,

actualmente reciben el nombre de esclerodermia limitada. Una




importante diferencia entre ambos grupos, es que los pacientes con
esclerodermia limitada no desarvolian dafio terminal a érgano blanco
en los primeros afios de evolucién. Sin embargo, se ha reportado
que después de 15 afios de evolucion, algunos pacientes con
esclerodermia limitada desarrollan hipertensién pulmonar grave,
siendo lo suficientemente grave para comprometer la vida [3).

Las principales caracteristicas de ambos grupos se resumen €n
el siguiente cuadro.

Cuadro 2

Esclerosis sistémica difusa (cutdnea difusa)

1. Fenémeno de Raynaud de inicio reciente, con edema.

2. Afeccion de tronco y abdomen.

3. Frote tendinoso por friccion.

4. Incidencia de dafic a érgano blanco.

5. Anticuerpos anti-topoisomerasa positivos y anti
centromeros negativos.

6. Asas capilares dilatadas con destruccién capilar.

Esclerodermia sistémica fimitada {cutdnea limitada)

1. Fenémeno de Raynaud crénico.

2. Dafio cutdneo limitado a manos, cara, pies y antebrazos.
3. Incidencia alta de hipertension arterial puimonar, puede
haber enfermedad pulmonar intersticial, neuralgia del
trigémino, calcificaciones cutaneas y telangiectasias.

4, Alta prevalencia de anticuerpos anti-centromero (80-
90%])

5. Asas capilares dilatadas sin destruccién capilar




Utilizando la base de datos de Pittsburgh, que tiene la informacion
de 2,500 pacientes, Steen estimé la frecuencia de dafio terminal en
6rgario blanco en pacientes norteamericanos con esclerodermia. En
- dsta serie se reportd una frecuencia de 24% de dafio terminal en
piel, 19% de crisis renal esdlerodermica en los primeros cuatro afios
de evolucién de la enfermedad, 16% de dafio terminal pulmonar y
15% de dafio cardiovascutar [4]. Sin embargo, en nuestro medio
existe la percepcién de que la frecuenda de afeccién terminal a
drgano blanco es diferente. Esta observacidn repetida por los
médicos reumatdlogos de mds experiencia tiene una base biolGgica
documentada. Se ha descrito que existen diferencias en la expresion
clinica de la enfermedad dependiendo de la etnicidad, por ejemplo,
los Indigenas Choctaw tienen una prevalencia mayor de
esclerodermia al compararse con la poblacion Norte Americana
general [5]. En Islandia se reporto una baja incidencia de
esclerodermia, (similar a la mayoria de series publicas alrededor del
mundo) con una tasa de prevalencia cruda para ambos sexos de 7.1
/ 100.000 de habitantes y una alta proporcion de pacientes con
variedad cutanea limitada [6].
Se han descrito diferencias en el patron de autoanticuerpos y
gravedad de la enfermedad entre distintos grupos étnicos, por
ejemplo, los Afro-Americanos, tienen mayor frecuencia de
anticuerpos anti-topoisomerasa 1 y afeccién visceral grave, con
" frecuencia alta de fibrosis pulmonar [7]. Otros factores genéticos
podrian también influir en la expresidn de la enfermedad, como es
la region rio arriba del gen de COL1A2, polimorfismos en el codon

10 del gen del factor de crecimiento transformante B1, y el gen que




codifica a la fibrilarina-I [8,9]. Estos factores genéticos, pueden
variar de poblacién en poblacion, l6 que pudiera explicar cambios en
- la expresién clinica y la gravedad de los pacientes en distintas
etnias.

La ocurrencia de ES a sido asociada a la exposicién ocupacional de
polvos metdlicos o sflice; varios reportes la han asociado con
implantes mamarios de silicén; sin embargo, estudios
epidemiolégicos grandes no han confirmado esta asociacién [10,11].
También existen reportes publicados sobre factores de alto riesgo

para desarrollar afeccién terminal en determinado 6rgano [12}.




Justificacion

. La esclerodermia difusa es una enfermedad con una importante
morbilidad y mortalidad que no tiene tratamiento. Determinar cuales
son los principales érganos afectados en nuestra poblacién nos
permitira planificar de mejor manera tanto la evaluacion médica, 1a
investigacion dinica y las medidas terapéuticas en nuestros
pacientes. La inquietud por encontrar diferencias en ias
manifestaciones clinicas y el tipo de afeccién organica se basa en los
reportes sobre las caracteristicas genéticas de pacientes con ES de
las diferentes regiones geograficas y grupos étnicos.

10




Objetivo

Determinar cuales son los princpales drganocs afectados en forma
terminal por la esclerodermia difusa en nuestra poblacién y
determinar si existen diferencias con respecto a lo informado en
otras pobladones.

11




Hipdtesis Nula

Los padentes con esclerodermia difusa en nuestra poblacion tienen
la misma frecuencia de dafio terminal en drgano blanco que lo
informado en otras poblaciones.

Hipétesis Alterna

Los pacientes con esclerodermia difusa en nuestra poblacidn tienen
una frecuenda diferente de dafio terminal en drgano blanco que lo
informado en otras poblaciones.

12




Material y métodos

Lugar 7
Clinica de Esclerosis sistémica del Hospital General de México O.D y
detl Centro Médico Nacional La Raza.

Diseiio
Estudio de cohorte retrolectivo.

Universo de trabajo
. Pacientes con diagnostico de Esclerosis sistémica progresiva difusa
que han sido evaluados en los 2 primeros afios de 1a enfermedad.
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Criterios de seleccién

1.- Cumplir con los criterios de clasificacion para esclerodermia
sistémica propuestos por el Colegio Americano de Reumatologia [1].
2.- Tener esclerodermia proximal a codos y rodillas, y afeccion de
tronco y / 0 abdomen para ser ciasificados como variedad difusa [1,
2,13]. |

3.- Haber sido evaluado en la clinica de esclerosis sistémica dentro
de los 2 primeros afos del inicio de la enfermedad y haber seguido
el protocolo de evaluacién llevado em esta clinica durante su
evolucién o hasta su muerte.

Criterios de exclusion
1.- Pacientes con esclerodermia proximal secundaria a farmacos (ej.
bleomicina, cloruro de vinil, pentazocina etc).
2.- Sindrome de mialgia eosinofilia.
3.- Pacientes con enfermedad mixta del tejido conjuntivo.

Criterios de eliminacién

1.- Se eliminaron a los pacientes con sdlo seis meses de
seguimiento.

14




Definiciones operacionales

Se define como inicio de la enfermedad, el tiempo (0 momento) en
que el paciente percibe cambios cutdneos como endurecimiento,
tirantez o grosor [4].

El dafio terminal a érgano blanco se define de la misma manera gue
en la base de datos de esclerodermia de Pittsburg [4].

1.~ Crisis renal: Insuficiencia renal rapidamente progresiva con O sin
hipertensién arterial maligna. Esta puede acompafiarse de anemia
hemolitica microangiopatica [14].

.- Dafio cardiovascular: Cardiomiopatia con disminucién de la
fraccién de eyeccion ventricular izquierda (fraccion de eyeccion <
45%) y sintomas de insuficiencia cardiaca congestiva. Aqui se
excluyen la disminucién de la fraccién de eyeccién no sintomatica y
las alteraciones electrocardiograficas, ecocardiogréficas o en el
registro de Holter no graves y no relacionadas a la esclerosis
sistémica [4].

3.- Dafio pulmonar terminal: Fibi'osis pulmonar documentada por
radiograffa de tdrax o tomografia computada de torax, junto con
una capacidad vital forzada < 55% de lo establecido para edad y
sexo [15, 16].
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4.- Dafio gastrointestinal: Sindrome de absorcién intestinal
deficiente o cuadros repetidos de pseudos-obstruccidn intestinal o
necesidad de nutricién parenteral. En estos no se considera a la
diarrea sin desnutricién que responde a antibidticos, distension post
prandial, estenosis esofagica a menos que se asocien con una
pérdida de 10% del peso corporal al momento de la evaluacién [4].

5.- Dafio terminal a piel: Calificacion de la escala modificada de
Rodnan > 40 [4, 17].

Procedimientos

Se revisaron todos los expedientes de los pacientes con diagndstico
de ES (limitada y difusa) que han sido evaluados en la dinica de
esclerosis sistémica del Hospital General de México y del Centro
Médico Nacional !a Raza, se recolectaron datos demograficos,
clinicos y de laboratorio.

Recoleccién de la Informacién

La informacién se obtuvo de la Clinica de esclerosis sistémica del
Hospital General de México y Centro Medico Nacional La Raza. Estos
servicios cuentan cada uno con aproximadamente 100 pacientes con
esclerodermia (difusa y limitada) que se evallan de forma
sistematica. En cada visita se determina la escala de Rodnan
modificada, se realizan peridédicamente examenes de laboratorio, asi

l6




como radiografias de térax y/o tomografia computada de térax de
alta resolucion y espirometria. Se seleccionaron los expedientes de
los pacientes con diagndstico de esclerosis sistémica variedad
difusa, que cumplieran con los criterios de seleccidn. Con el fin de
evitar una cohorte de supervivientes, solo se incluyeron los que
habian sido evaluados dentro de los dos primeros afios desde el
inicio de los sintomas de la enfermedad. Si a juicio del investigador
que recabd la informacion era necesaria citar al paciente por algin
dato faltante, se localizd al padiente y se evalud nuevamente. En los
casos necesarios se  solicitaron estudios  radiograficos,
(teleradiografia de térax), ecocardiograma, espirometria, evaluacion
por otra especialidad médica y estudios de laboratorio: creatinina
sérica, depuracion de creatinina y urea, Debido a que el dafo
terminal en drgano blanco es en la mayoria de los casos grave y por
fuerza sintomatico, no consideramos necesario que todos los
pacientes fueran sometidos a todos los estudios de laboratorio y
gabinete salvo que el clinico encargado de evaluar a los pacientes lo
considerara necesario. En los casos de pacientes fallecidos, el
mismo evaluador clinico revisé los expedientes y documentd la
presencia de dafio terminal en organo blanco. Es importante aclarar
que un mismo paciente puede tener dafio terminal en 2 0 mas
organos blanco.

17




Andlisis Estadistico

Las variables continuas se expresaron en medias, desviaciones
estandar, medianas e intervalos. Las categdricas se expresaron en
frecuencias y porcentajes y se determinaron los intervalos de
confianza al 95% de las proporciones obtenidas de nuestra muestra.
Se realizé una prueba de hipétesis con la prueba para una muestra
para una proporcién binomial, se tomé como significativo una
p<0.05 de dos colas.

Preceptos éticos a observar

Ninguno de los estudios propuestos estd asociado a riesgos. La
radiaddn a la que se exponen los pacientes para los estudios de
rayos X es minima y debido a la gravedad de los diagndsticos, esta
plenamente justificado. Todos los estudios son parte del protocolo
que se lleva a cabo regularmente en la clinica de esclerosis
sistémica.

18




Resultados

Se incluyeron 46 pacientes con esclerosis sistémica difusa, que
cumplieron con los criterios de inclusidn. Del total de pacientes 43
fueron mujeres (94%), con una edad media al inicio de la esclerosis
sistémica de 36 + 15.6 afios, mediana 31, edad minima 13 y
maxima 68 afios. E! 54% de nuestra muestra tenia al menos 4 afios
de seguimiento desde el inicio de la ES. De los pacientes incluidos,
39 pacientes se reclutaron de la clinica de esclerosis sistémica del
Hospital General de México y 7 de la dlinica del Centro Médico
Nacional La Raza. La media de seguimiento fue de 61.3 + 38.2
meses, mediana 55.5, minimo 7, maximo 210 meses. Todos
cumplieron con el criterio mayor de dasificacion de esclerosis
sistémica. De los 3 criterios menores de clasificacién para esclerosis
sistémica, el 53% tenfa fibrosis pulmonar, el 94% tenia infartos
digitales, y esclerodactilia el 100%.

Cuadro 3

Criterio de clasificacién Presentacién en porcentaje
Acroesclerosis 100%
Esclerodactilia 100%

Cicatrices en pulpejos 94%

Fibrosis pulmonar 53%

Todos los pacientes presentaron criterios para ser clasificados como
esclerosis sistémica difusa, de estos el 87% tenia esderodermia
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proximal a codos, el 61% esclerodermia proximal a rodillas y el 78%
esclerodermia en tronco.

Cuatro pacientes (0.09, IC 95%: 0.008 - 0.17) presentaron una
crisis renal. Realizamos prueba de hipdtesis de una muestra
comparando nuestra poblacién con lo informado por Steen: 0.09 vs.
0.19, p < 0.0002. En nuestra poblacion, soio una paciente presento
dafio terminal cardiovascular (0.02, IC 95%: 0 - 0.062), al
compararlo con lo informado previamente: 0.02 vs. 0.15, P <
0.0002. El dafio terminal a piel sélo se presentd en un paciente
(0.02, IC 95%: 0 - 0.06), que también es diferente al compararlo
con lo anteriormente publicado: 0.02 vs. 0.24, P < 0.0002. En
relacién al dafio pulmonar terminal, cinco padentes lo presentaron
(0.11, IC 95%: 0.019 - 0.20), y 3 pacientes presentaron dafio
terminal gastrointestinal, (0.06, IC 95%: 0.008 - 0.128) o que no es
diferente a lo reportado por Steen. Tres pacientes fallecieron (0.06),
dos por complicaciones relacionadas a dafio terminal gastrointestinal
y una a crisis renal, el daiio terminal en piel acompaho a estos en
una paciente.

Cuadro 4

Comparacion de caracteristicas clinicas y demograficas

Codina, n: 46 |Steen, n: 953
Femenino (%) 94% 80%
Edad at inicio {afos) 36 +15.6 NSR
Caucdsicas 0% 94%
Evolucion <2 A, 1a 1ra visita 100% 68%
Mortalidad 6% 5%

A=afios NSP=no se reporta

20




. El tiempo promedio de evolucidn de la enfermedad en que
presentaron el dafic terminal orgénico fue de 2.8 afios, con un
minimo de 1 afio y un maximo de 4 afios. La edad promedio de al
momento de la presentacién del dafio termina! organico fue de 50.3
afos, con un minimo de 17 afios y un maximo de 66 afios.
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Discusién

E! principal hallazgo de nuestro estudio es que existe una diferencia
significativa en la frecuencia de dafio terminal en érgano blanco en
nuestra poblacion, al compararios con lo informado por Steen.

La inddencia reportada de la esclerosis sistémica varia segin la
regién geogrdfica, etnia, raza o factores ambientales a los que se ha
expuesto la poblacion estudiada. Los pacientes con esclerodermia
difusa cursan frecuentemente con dafo organico en etapas
tempranas de la enfermedad, con tasas de sobrevida acumulada de
30% a 12 afios [18, 19]. Los estudios de sobrevida en los primeros
afios de la enfermedad, reportan que la afeccidon de corazon,
pulmén y rifién estan asociados a peor pronostico [20].

Steen y col. reportaron una incidencia de 70 a 80% de dafio
terminal a érgano blanco en los primeros 4 afios de evolucidn, sin
embargo, nuestra poblacion ha demostrado  diferentes
manifestaciones clinicas y diferente proporcion de afeccion terminal
en drgano blanco, lo que podria justificarse por los distintos genes
involucrados en la etiologia de la enfermedad [4,21].

Esta definido que €l gen que codifica para el factor de crecimiento
transformante 1 (FCT B1) tiene influencia en la presentacién clinica
de esta enfermedad, pues es un potente estimulo para el depésito
y la reabsorcion de matriz extracelular.

Se ha observado un incremento en la prevalencia de la expresién de
ciertos alelos del HLA, esta evidencia indica que los factores
genéticos determinan significativamente la  produccidn de
autoanticuerpos especificos en ES [21,22].
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Debido a los criterios de inclusién y a la rareza de la enfermedad,
solo pudimos incluir 46 pacientes, por lo que el escaso numero de
pacientes incluidos es una de las limitantes de este estudio. Por este
motivo, se calcularon los Intervalos de confianza al 95% de nuestra
muestra, y se informé (nicamente de wuna diferencia
estadisticamente significativa en aquellos resultados en los que los
intervalos no rebasaron los porcentajes informados por Steen, Si
bien es cierto que estd aceptade que se puede hacer prueba de
hipétesis con los intervalos de confianza de la poblacion de
referencia [23], en este trabajo preferimos no realizar este método
ya que no es comparable una poblacién con 953 pacientes contra
una de 46 pacientes, ya que es obvio que la poblacion de referencia
tendrd intervalos de confianza mucho menores que 1a nuestra. Aun
asi, fue posible determinar que la frecuencia de dafo renal,
cardiovascular y cutaneo es menor a lo informado por Steen.
Nuestra poblacién comparte algunas de las caracteristicas asociadas
a mal pronéstico, sin embargo, recientes publicaciones concluyen
que en los diferentes reportes mundiales existe considerable
heterogeneidad en relacibn a mortalidad y pronostico, pero el
compromiso organico y la presencia de antitopoisimerasa ‘I, son
importantes determinantes de mortalidad [24].

Los estudios publicados referentes a sobrevida, prondstico, dafio
terminal en odrgano blanco se han realizado en poblacién
anglosajona, blanca e induso afroamericana, pero no existe ningan
estudio controlado en poblacidn mestiza, como el presente. En este,
se involucraron pacientes mexicanos con esclerosis sistémica difusa
con una evolucion minima de 6 meses y el 54% de ellos con una
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evolucién mayor de 4 afios, demostrandose diferencias significativa
en el tipo de afeccidn organica terminal, comparada con la base de
datos de Pitisburg, coincidiendo estadisticamente solo con la
afeccién pulmonar, érgano que presento dafio terminal con mayor
frecuencia en nuestra poblacidn, y no se asocié con mortalidad.

Con respecto a los o&os sistemas estudiados, encontramos
significancia estadistica en todos. Lo que nos demuestra que hay
diferencias clinicas de importancia al compararnos con otras
poblaciones. Estos resultados apoyan lo reportado en la literatura
que la influencia genética determina la prevalencia y las
manifestaciones en los diferentes grupos étnicos [21, 22, 24].

Conclusiones




Conclusiones

La frecuencia de dafio terminal por esclerodermia difusa es menor
en nuestra poblacién comparada con lo reportado en la poblacién de
Steen.

Los drganos afectados mas frecuentemente en forma terminal en
nuestra poblacién fueron: rifién, pulmdn y gastrointestinal.
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Anexos

HO3A DE RECOLECCION DE DATOS.

Fecha:
Nombre del Paciente: Edad: ___
Género: 0) Mujer
1) Hombre
Registro:

Marque el periodo desde el inicio de lcs sintomas de esclerodermia al momento del
ingreso a la clinica de enfermedades ded tefido conjuntivo:

Iimeses | 6 meses |9 meses | 12 meses { 15 meses | 18 meses | 21 mesas | 24 meses

Criterios de dasificacion de esclerosis sistémica (ARA, 1980).
1.- Criterio Mayor:
Esderosis cutdnea proximal (acroesclerosis): 0} No 1) Si.
I1.- Criterios Menores:
Esclerodactiliz: 0) No 1) Si
Cicatrices puntiformes en los pulpejos de los dedos: 0) No 1) Si.
Fibrosis pulmonar bibasal: 0) No 1) Sk
Se requiere un criterio mayar 0 1a combinaddn de dos menores,

-Existe esclerodermia proximal a codos: 0} Mo 1) Si.

-Existe esclerodermia proximal a rodillas: 0) No 1) Si.

-Existe esclerodermia en fronco: O)No 1) Sh

-El paciente esta: 0} Muerto 1) Vivo

-En caso de estar vivo, et padiente ha sido evaluado al menos durante fos primeros 4
aftos desde el inicic de sus sintomas:

0) No
1) Si.
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Defina sl o paciere ha presentada alguna de estas manifestadiones durante el seguimiento:

1.- Crisis renat; Insuficencia renal rdpidaments progresiva con o sin hipertensién arterial maligna, Esta
puede acompafiarse de anemla hemolftica microanglopdtica.

ONo DS
2.- Dafio ardiovascular: Cardiomiopatia con disminucién de fa fracdén de eyeccidn ventricutar izquierda
{fraccidn de eyecridn < 45%) y sintomas de insuficienda cardiaca congestiva, Aqul se exduyen la
disminucién no sintomdtica de ja fracddn de eyecddn y las alteradones elechrocardiograficas,
ecocardiogrificas o en o registro de Holter no graves y no relacionadas 2 la esclerosls sistémica,

Do 135

3.- Dafio pulmonar terminal: Fibrosis pulmonar documentada por radiografia’ de tdrax o tomografia
computada de tdrax, junts con una capacidad vital forzada < 55% del predicho para edad y sexo.
iNo 1) Si

4.- Daffo gastrointestinal: Sindrome de absorcidn intestina defidente o cuadros repelidos de pseuwdo
abstruccidn intestingl o necesidad de nutriddén parenteral. En estos no se considera a la diarrea que
responde a antibidticos sin desnulricidn, distensidn post prandial, estencsis esofdgica a menos que se
asocien con una pérdida de 10% del peso comporal al momento de la evaluacion,

O)No 135

5.~ Dafio terminal a plel: Calificacldn de la escala modificada de Rodnan > 40
OyNo 1S

En caso de Muerte, alguna de |as anteriores estuvo implicada como causa de fa muerte
N0 1S

En caso de ser necesario, soficite el examen indicado para confirmar el dafio a érgano blanco:
(quimica sanguinea, ’nela'aﬂiogmﬁa de thrax, espirometrfa, ecocardiografia)

Ponga &l ndmero de 13 causa de muerte (puede haber més de ura causa):,

Ponga la callficacdidn de la escala de Rodnan modificada;
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