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RESUMEN 

 

Título: Prevalencia de afección orgánica grave de acuerdo a la escala de severidad de 

Medsger, en una cohorte de pacientes mexicanos con esclerosis sistémica temprana y 

tardía. 

Objetivo: Determinar la prevalencia de afección orgánica grave de acuerdo a la escala 

de severidad de Medsger (ESM) en pacientes con Esclerosis Sistémica (ES) temprana 

y tardía. 

Material y Métodos: Estudio retrospectivo. Se incluyeron pacientes con diagnóstico de 

ES y se dividieron forma temprana  y tardía.  Se aplicó la ESM que consiste en 9 ítem 

(General, vascular periférico, piel, tendón/articulación, musculo, gastrointestinal, 

pulmón, corazón y riñón). Análisis estadístico: Chi2. 

Resultados: Fueron 108 pacientes: 102 mujeres y 6 hombres, edad promedio 55 ± 11 

años. La prevalencia de ESd fue de 57.4% (62 pacientes), y ESl de 42.5% (46 

pacientes). La afección orgánica grave se observó en 36 pacientes (33.3%): 24 con 

ESd, y 12 con ESl. En el primer grupo los órganos afectados fueron: pulmón 13 

(54.1%), general 3 (12.5%), vascular 3 (12.5%), cardiaco 2 (8.3%), renal 2 (8.3%) y 

gastrointestinal 1 (4.1%). En ESl fueron: vascular 9 (75.0%), general 1(8.3%), cardiaco 

1 (8.3%) y pulmón 1 (8.3%). La edad y la manifestación inicial no se asociaron a una 

mayor severidad.  

Conclusión: En pacientes con ES la afección grave fue del 33.3%. Se manifestó en 

forma predominante a nivel pulmonar en ESd y a nivel vascular en ESl, todos en fase 

tardía. 

Palabras clave: Esclerosis sistémica, grave, afección temprana y tardía, escala de 

Medsger.  
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SUMMARY  

 

Title: Prevalence of severe organ damage according to the severity scale Medsger, in a 

cohort of Mexican patients with systemic sclerosis early and late. 

Objective: To determine the prevalence of severe organ damage according to the 

severity scale Medsger (ESM) in patients with systemic sclerosis (ES) early and late. 

Material and methods: Retrospective study.Patients with systemic sclerosis early and 

late. The severity scale Medsger consisting of 9 item (General, peripheral vascular, 

skin, tendon / joint, muscle, gastrointestinal, lung, heart and kidney) was applied. 

Statistical analysis: Chi 2. 

Results: They were 108 patients; 102 women and 6 men, mean age 55 ± 11 years. 

ESd prevalence was 57.4% (62 patients), and ESI 42.5% (46 patients). Severe organ 

involvement was observed in 36 patients (33.3%): 24 ESD, and 12 with ESL. In the first 

group were affected organs: lungs 13 (54.1%), general 3 (12.5%), vascular three 

(12.5%), heart 2 (8.3%), renal 2 (8.3%) and gastrointestinal 1 (4.1%). ESl were: 

vascular nine (75.0%), typically 1 (8.3%), cardiac 1 (8.3%) and pulmonary one (8.3%). 

Age and initial manifestation were not associated with greater severity. 

Conclusion: In patients with severe disease ES was 33.3%. was manifested 

predominantly in the lungs in ESd and vascular level in ESl, all late stage. 

Keywords: Systemic sclerosis, severe, early and late disease, Medsger scale. 
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INTRODUCCIÓN 

 

La esclerosis sistémica (ES) es una enfermedad autoinmunitaria sistémica del tejido 

conjuntivo, de causa desconocida, que se distingue por una excesiva producción de 

matriz extracelular, alteraciones vasculares y del sistema inmunitario. La incidencia 

varía según las series informadas, desde 0.6 a 19% por millón/año en la población 

general [1], se estima una prevalencia de 7 a 489 casos por millón; con predominio en 

el sexo femenino con una relación 4:1. La edad de inicio es entre los 20 y 50 años [2]. 

Varios factores demográficos parecen afectar la incidencia, prevalencia y la gravedad 

de esta enfermedad, no obstante, en la población latinoamericana existe información 

limitada sobre la esclerodermia [3]. 

La ES se caracteriza por una evolución clínica muy variable así como por diferentes 

grados de afección multiorgánica y cronicidad. Además, algunos autores han propuesto 

que la edad de inicio podría modular la expresión clínica y curso de la enfermedad [2]. 

Se clasifica de acuerdo a la afección cutánea en ES limitada (ESl), esclerosis sistémica 

difusa (ESd) y esclerodermia sin esclerodermia (ESs). Algunos pacientes con ESd 

progresan a estados graves con alto riesgo de muerte y otros como la ESl presentan 

únicamente fenómeno de Raynaud y esclerodactilia. En un estudio realizado por la 

EUSTAR que incluyó 7655 pacientes, encontró que la fibrosis pulmonar, la afección 

gastrointestinal (GI), cardiovascular y renal se asocian con mayor frecuencia a la ESd 

[4] 

La historia natural de la ES se refleja mejor si las formas limitada y difusa; a su vez se 

dividen en estadios temprano y tardío. Para este propósito se realizan definiciones 

arbitrarias, comenzando con el primer síntoma atribuible a ES. La ESd temprana de 0-3 

años; ESd tardía de más de 3 años. ESl temprana de 0 a 5 años y ESl tardía de más 

de 5 años  

 Esclerosis Sistémica Difusa Temprana 

Los pacientes con ESd temprana suelen tener fatiga, poliartralgias inflamatorias, el 

fenómeno de Raynaud precede a los síntomas por varias semanas o meses o aparece 

simultáneamente con el endurecimiento de la piel. Los dedos se edematizan y nunca 
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regresan a su tamaño normal. Después del aumento de volumen aparece la induración 

o engrosamiento cutáneo. La aparición de la tendinitis fibrosa y la tenosinovitis conduce 

a la presencia de frotes tendinosos que son palpables al movilizar la bursa olecraneana 

y los tendones flexores y extensores de carpos y dedos. La miositis suele ocurrir de 

manera temprana. La progresión del engrosamiento cutáneo es rápida, avanza de 

manera proximal desde las manos hasta antebrazos y brazos, algo similar sucede en 

las extremidades inferiores, así como en el tronco. Los cambios viscerales (corazón, 

riñón, pulmón) son frecuentes en los primeros 3 años [5]. 

 Esclerosis Sistémica Difusa Tardía 

La transición de ESd temprana a tardía ocurre después de que el engrosamiento 

cutáneo ha alcanzado su pico y ha comenzado a regresar. Este pico ocurre entre los 12 

a 15 meses. La disminución del engrosamiento cutáneo es universal en las fases 

tardías. Después de varios años, los pacientes con ESd tardía pueden tener solo 

esclerodactilia. La historia de cambios cutáneos previos, contracturas articulares y la 

presencia de autoanticuerpos típicos de ESd ayudan al diagnóstico correcto. Los 

autoanticuerpos característicos son los Anti SCl-70. 

 Esclerosis Sistémica Limitada Temprana 

El primer dato clínico es el fenómeno de Raynaud el cual puede preceder 5 años o más 

antes de presentarse edema de dedos o reflujo leve. El engrosamiento de la piel afecta 

sólo los dedos y en algunos pacientes el dorso de las manos. La calcinosis y 

telangiectasias consideradas como parte del síndrome de CREST suelen aparecer 

después de décadas. Es poco común que haya síntomas generales o poliartralgias. 

Respecto a las alteraciones de órganos internos, solo es frecuente la dismotilidad 

esofágica durante los primeros 5 años. La fibrosis pulmonar es poco frecuente así 

como la afección cardiaca y renal. 

 Esclerosis Sistémica Limitada Tardía. 

En esta etapa no hay progresión del engrosamiento cutáneo, pero hay un incremento 

de telangiectasias y calcinosis. La isquemia de los pulpejos con ulceraciones continúa 

siendo un problema en esta etapa. Las complicaciones más serias es la hipertensión 

arterial pulmonar intrínseca, no secundaria a fibrosis pulmonar. El síntoma más 
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frecuente es la disnea de esfuerzos de rápida progresión. Los anticuerpos 

característicos son los anticentrómeros [5]. 

En cuanto a los conceptos de severidad de la enfermedad, tanto de daño como de 

actividad, aún no existe un acuerdo entre reumatólogos con respecto a la definición de 

estos términos. Actualmente una de las limitaciones de los estudios de ES radica en la 

falta de un método estandarizado para determinar la severidad de la enfermedad, ya 

sea por órgano o globalmente [6]; por lo tanto, no contamos con registros del tiempo 

promedio en que se detectan dichas afecciones a los diferentes órganos.  

Para la evaluación de la afección multiorgánica en pacientes con ES existe la escala de 

severidad de Medsger, desarrollada junto con el grupo internacional de estudio de SSc, 

la cual, a pesar de no ser ampliamente probada, es la más frecuentemente usada para 

valorar la severidad de la afección orgánica. En un estudio se aplicó en 680 pacientes 

con ES en la Universidad de Pittsburgh. Evalúa 9 sistemas, incluyendo estado general, 

vascular periférico, piel, articular/ tendones, musculo, tracto gastrointestinal, pulmones, 

corazón y riñón [7]; para cada uno asignando una puntuación de 0 (no se documentó 

daño), 1 (leve), 2 (moderado) ,3 (severo) hasta 4 (estadio final) por cada órgano [8]. 

Anexo 1. Las limitaciones de dicha escala son que no evalúan actividad de la 

enfermedad, evalúa de manera individual cada órgano y la ausencia de una puntuación 

general con fines pronósticos o terapéuticos [7]. 

 Afección Gastrointestinal 

Después de la piel, el tracto GI es el órgano afectado con mayor frecuencia en 75 a 90 

% de los pacientes. El esófago es el principal órgano blanco en más de 90% de los 

pacientes seguido de alteraciones ano-rectales con 50 a 70%, de colon 50%, e 

intestino delgado en 40% de los casos [5]. 

 Afección Cardiaca 

En la ES todas las capas cardiacas están afectadas, por lo que puede causar una 

amplia variedad de anomalías a este nivel, incluyendo la enfermedad microvascular 

coronaria (con resultante isquemia miocárdica), fibrosis miocárdica, disfunción sistólica 

del ventrículo izquierdo (VI), disfunción diastólica del VI, enfermedad pericárdica, 

trastornos de la conducción (bradiarritmias y taquiarritmias) y valvulopatías. Además, la 

afectación cardíaca puede ser primaria o secundaria a hipertensión arterial pulmonar 
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(HAP), enfermedad pulmonar intersticial (ILD), o enfermedad renal, todas como 

posibles complicaciones de la esclerosis sistémica [9]. La comprensión de la 

prevalencia de dicha afección es difícil debido a los múltiples tipos de manifestaciones 

cardíacas que pueden ocurrir, la gran variedad de técnicas utilizadas para su detección 

y la variedad clínica de la ES. Por lo tanto, las tasas de afectación cardíaca pueden 

variar ampliamente dependiendo del fenotipo cardíaco analizado. Por ejemplo, en una 

cohorte de 1012 pacientes Italianos la afección cardiaca estuvo presente en 32% de 

pacientes con ESd vs 23% de ESl. En una cohorte de 110 pacientes, se encontraron 

electrocardiogramas anormales en 28% de los pacientes contra 17% de los controles 

sanos (p = 0,05). Alteraciones de la conducción Auriculoventricular (AV) y/o 

intraventricular (IV) se encontraron en el 15% de los pacientes y el 5% de los controles 

(p <0,01) [10]. En cuanto a la evolución clínica y tiempo de evolución en que se detecta 

la afección cardiaca, en un estudio reciente durante un periodo de seguimiento de 10 

años encontraron que las afecciones cardiacas fueron responsables de 20% de las 

muertes en su mayoría en los primeros 5 años; [5] considerándose que hasta la 

actualidad sigue representando la principal causa de muerte. 

 Afección Renal 

Los principales tipos de alteraciones renales en ES incluyen crisis renal, enfermedad 

renal crónica y alteraciones inflamatorias como glomerulonefritis, vasculitis y nefritis 

intersticial. La prevalencia de la crisis renal es del 5 al 10% en general, y en aquellos 

con afección difusa es del 20 al 25%. Estudios de la Liga Europea contra el 

Reumatismo (EULAR) Ensayos Esclerodermia y la Investigación (EUSTAR) sugieren 

una menor prevalencia (5% de la esclerodermia difusa y 2% de limitada) [11]. En una 

cohorte de 110 pacientes se observó que el 16% tuvo una crisis renal dentro del primer 

año de diagnóstico. Mientras que el desarrollo de una crisis renal tardía (más de 2 años 

del diagnóstico) es más probable en pacientes con ESl (70% vs 16% en ESd). 

 Afección Pulmonar 

Enfermedad Pulmonar Intersticial: Hasta un 90% de los pacientes tienen anormalidades 

intersticiales en tomografía computarizada de alta resolución (TCAR) [10] y 40-75% 

tendrán cambios en las pruebas de función pulmonar. 25% desarrolla enfermedad 

pulmonar significativa dentro de los 3 primeros años de la enfermedad [12]. En el 
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primer estudio histopatológico de pacientes con esclerodermia donde las lesiones 

pulmonares fueron comparadas con controles; se encontró fibrosis intersticial en 74% 

de los casos vs 21% en controles sanos; y neumonitis en 57% de los casos vs 33%. 

Clásicamente se ha descrito afección pulmonar más temprana y severa entre los 

pacientes con enfermedad difusa y más tardía en pacientes con enfermedad limitada 

[5]. 

Hipertensión Arterial Pulmonar: La hipertensión pulmonar (HP) en la ES se asocia con 

fibrosis pulmonar pero también puede estar presente sin enfermedad intersticial 

evidente. De acuerdo a la reciente clasificación de Dana Point (2008) los pacientes con 

ES pertenecen al grupo 1 [13]. Su prevalencia ha sido estimada entre 9 al 15% con 

gran variabilidad entre los grupos de estudio. Cuando el resultado se basa en estudios 

de cateterismo cardiaco en centros de atención terciarios la prevalencia reportada es 

de 7.8%; sin embargo cuando se obtienen de estudios ecocardiográficos realizados en 

centros de población de pacientes reumatológicos se ha visto una prevalencia superior 

al 13% [5].  

 Afección Vascular periférica 

La ES se distingue por disfunción grave en los mecanismos de regulación vascular. Se 

manifiesta en forma inicial como vasoconstricción o actividad vasoespastica que 

progresa a la degeneración estructural o a la vasculopatía de la microcirculación. El 

fenómeno de Raynaud es la manifestación clínica más común, ocurre en más de 95% 

de los pacientes [14]. 

 Afección en piel 

Se presenta en prácticamente toda la población de pacientes con ES. El engrosamiento 

cutáneo depende del subtipo y el tiempo de evolución de la enfermedad. Otras 

manifestaciones cutáneas son piel brillante, áreas hipo e hiperpigmentadas, alopecia, 

calcinosis cutánea, miopatía, telangiectasias en cara, mucosa oral. En la fase crónica 

se puede esperar esclerodactilia, limitación para la apertura bucal, adelgazamiento y 

retracción de los labios, ulceras digitales dolorosas (50%), afección tendinosa y 

contracturas de flexión. Solo un pequeño porcentaje no cursan con induración de la piel 

[14]. 

 Manifestaciones Musculesqueléticas 
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Se caracteriza por afección articular, a vainas tendinosas y tejidos peri-articulares así 

como inflamación muscular; las cuales producen limitación de la movilidad articular. La 

afección articular se presenta 30% a 40% de los casos en especial en la ESd. La 

manifestación más frecuente son las artralgias en pequeñas articulaciones hasta un 

70%. La artritis erosiva similar a la artritis reumatoide es rara (1-5%). La calcinosis 

(calcificación de tejidos blandos) aparece hasta en el 20-30% de los casos con 

predominio en la ESl. La Acrosteólisis (resorción de falanges distales de los dedos) 

ocurre como consecuencia de la isquemia secundaria a lesiones vasculares [15]. 

 

Entre las diferentes enfermedades reumáticas autoinmunes, la esclerosis sistémica se 

destaca como una enfermedad gravemente incapacitante y potencialmente mortal. Se 

identificaron varios factores de mal pronóstico: ES subtipo difuso, la afección a órgano 

principal (pulmón, corazón y riñón), presencia de anticuerpos anti-Scl 70, elevación de 

la VSG y anemia. Los estudios más recientes han sugerido que las muertes 

relacionadas con la ES son causados principalmente por la afectación pulmonar 

(fibrosis pulmonar e hipertensión pulmonar) y afectación cardiaca de etiología primaria, 

mientras que las causas no asociadas directamente a la ES incluyen infecciones, 

neoplasias malignas y aterosclerosis, sin embargo, su impacto sobre la mortalidad aún 

no está claro [16]. 

Las investigaciones sobre la misma han informado de un aumento en las tasas de 

mortalidad a partir de 1980, y la hipótesis de los autores sugiere que se trata del reflejo 

de una incidencia cada vez mayor. Por el contrario, otros estudios observacionales, 

obtenidos de cohortes históricas, han sugerido una mejora en la supervivencia global 

en el tiempo con aumento de las tasas de supervivencia en pacientes de mayor edad; 

de hecho, Ferri et al. informaron que los pacientes incluidos antes de 1985 en su 

cohorte tienen tasas de supervivencia a los 10 años de 60.6%, comparados con 76,8% 

en subgrupos de estudios más recientes. Tal mejoría en el pronóstico también ha sido 

informado por Steen y Medsger en un solo centro médico de la Universidad de 

Pittsburg, donde la supervivencia a 10 años mejoró de manera constante un 54 a 67% 

entre 1970 y la década de 1990 [16]. En un meta-análisis de los estudios 

observacionales de epidemiología (MOOSE) se encontró que, posterior a la afección 
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cardiaca, la causa más frecuente de mortalidad fue por la afección pulmonar y el 

cáncer [16] (particularmente cáncer de pulmón [17]). Solo el 11% de las muertes fueron 

de origen renal, lo cual es consistente con la mejora en el tratamiento de la crisis renal 

y por el uso generalizado de los inhibidores de la enzima convertidora de angiotensina 

[16].Estimaciones fiables de la supervivencia global, así como de la supervivencia de 

los subtipos de la enfermedad son importantes con el fin de medir los efectos de las 

nuevas modalidades de tratamiento, así como para documentar la historia natural 

cambiante de esta enfermedad [18] 
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MATERIAL Y METODOS 

Se realizó un diseño observacional, retrospectivo, comparativo. El objetivo fue 

determinar la prevalencia de afección orgánica grave de acuerdo a la escala de 

severidad de Medsger en una cohorte de pacientes mexicanos con Esclerosis 

Sistémica temprana y tardía. Para ello se analizaron expedientes de la Clínica de 

esclerosis sistémica del Hospital de Especialidades “Dr. Antonio Fraga Mauret”, Centro 

Médico Nacional La Raza de pacientes con diagnóstico de ES realizado a partir del 1 

de Enero del 2000 a  Diciembre del 2014. Los criterios de inclusión fueron pacientes 

con diagnóstico de ES realizado en el 2000 hasta la actualidad, de acuerdo a los 

criterios del Colegio Americano de Reumatología 2013, ambos sexos, mayores de 16 

años, adscritos al Hospital a Especialidades CMN, que contaran con expediente clínico 

completo y con registro del área de Medicina Interna; se excluyeron aquellos con 

expedientes incompletos y aquellos con detección de patología aguda agregada al 

órgano evaluado al momento del estudio. Se analizaron 108 expedientes clínicos 

con diagnóstico de Esclerosis Sistémica realizado en base a el Colegio Americano de 

Reumatología / Liga Europea contra el Reumatismo 2013 (Anexo 1), realizado desde 

hace más de 3 años en el caso de ES diseminada, y más de 5 años en el caso de ES 

limitada. Se recolectaron datos en base al formato de recolección de datos pre-

establecido (Anexo 3), separando los datos en base al tiempo de evolución definido 

como ES difusa temprana (menor de 3 años) y tardía (mayor a 3 años); y Esclerosis 

sistémica limitada temprana (menor de 5 años) y tardía (mayor a 5 años). Se evaluó la 

afección de cada órgano en base a la escala de severidad de Medsger (Anexo 2) 

utilizando únicamente parámetros objetivos.  

Para el cálculo del tamaño de la muestra se utilizó la fórmula para estudios de 

prevalencia, con un nivel de confianza de 1.96, error máximo permitido 0.04, y una 

proporción reportada en la literatura de 0.048%, con lo cual se obtuvo el número de 110 

expedientes.  

EL análisis descriptivo se realizó por medio de  porcentajes, mientras que las variables 

continuas se presentaron utilizando media y ± desviación estándar (DE) o mediana con 

rango intercuartil. Para la asociación entre edad de inicio de la enfermedad y la  
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manifestación inicial con afección orgánica severa se utilizo el análisis estadístico Chi 

cuadrado . 

Para comparar las variables se utilizará el método Chi cuadrada también en base a la 

distribución de la muestra. 

La prevalencia global se determinará dividiendo el número de casos totales entre la 

población expuesta o total. La prevalencia de afección a cada órgano se determinará 

dividiendo el número de sujetos con la afección entre la población total de estudio y 

posteriormente se determinará la razón de prevalencia. 
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RESULTADOS 

De los 108 expedientes analizados, 6 correspondían al género masculino y 102 al 

femenino, con un promedio de edad de 55± 11 años para ESd y 55± 10 años para ESl 

(Tabla1). La prevalencia de ES variedad difusa fue del 57.4% (62 pacientes), mientras 

que la variedad limitada fue de 42.5% (46 pacientes).  

 

Tabla 1. Características de los pacientes con ESd y ESl. 

 Esclerosis Sistémica Difusa 

(n = 62) % 

Esclerosis Sistémica Limitada 

(n= 46) % 

Edad 55 ±15 55 ±10 

Sexo 

Masculino 

Femenino 

 

3 (4.8) 

59 (95.1) 

 

3 (6.5) 

43 (93.4) 

Edad al momento del 

diagnóstico 

44 ± 14 44 ± 11 

Años de evolución 11 ± 6 11 ± 8 

Manifestación inicial 

General 

Vascular 

Piel 

Articular 

Gastrointestinal 

Pulmonar 

Cardiaco 

Renal  

Otras enf. 

autoinmunes 

 

3 (4.8) 

18 (29.0) 

15 (24.1) 

8 (12.9) 

12 (19.3) 

4 (6.4) 

0 (0) 

0 (0) 

2 (3.2) 

 

2 (4.3) 

18 (39.1) 

7 (15.2) 

5 (11.1) 

1 (2.1) 

0 (0) 

0 (0) 

0 (0) 

13 (28.2) 

Escala de severidad de 

Medsger 

Normal 

Leve 

Moderada 

Severa 

 

 

5 (8.0) 

22 (35.4) 

11(17.7) 

24 (38.7) 

 

 

7 (15.2) 

 15 (32.6)  

12 (26.0) 

12 (26.0%) 
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Un total de 36 pacientes (33.3%) presentaron afección orgánica severa, de los cuales, 

24 (22.2%) pertenecían al grupo de ES difusa, y 12 (11.1%) al grupo de ES limitada. En 

el resto de los pacientes se encontró: puntuación de 0 o normal 11.11% (5 pacientes 

con ESd y 7 ESl) afección leve 34.25% (22 con ESd y 15 con ESl) y afección moderada 

21.29% (11 ESd y 12 ESl) Figura 1. 

 

Figura 1. Grado de severidad de afección a órgano. En ESd 22 pacientes cursan con afección leve 

(35.4%), 11 afección moderada (17.7%) y 24 con afección severa (38.7%). En ESl 15 pacientes afección 

leve (32.6%), 12 afección moderada (26.0%) y 12 afección severa (26.0%). 

Dentro de la ES variedad difusa la afección severa se manifestó en la fase temprana en 

7 pacientes a nivel pulmonar y en 3 pacientes a nivel vascular; mientras que en la fase 

tardía la progresión a severidad se manifestó en 13 pacientes a nivel pulmonar, 5 a 

nivel vascular, 3 pacientes a nivel general, 2 a nivel renal y 1 a nivel gastrointestinal. En 

la ES variedad limitada la afección severa solo se observó en fase tardía de la siguiente 

forma: 9 vascular, 1 a nivel general, 1 cardiaco y 1 a nivel pulmonar (Figura 2). 
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Figura 2. Comparativo de afección severa por órgano en ES Difusa 2 (a) y Limitada 2 (b).  

 

Figura 3. Pacientes con ES Diseminada la principal afección grave se manifestó nivel pulmonar, en ES 

Limitada la principal afección fue a nivel vascular. 

3 3 2 1

13

21

9

1 0 1 0

0

5

10

15

G E N E R A L V A S C U L A R C A R D I A C O G A S T R O I N T E S T I N A L P U L M O N A R R E N A L

N
Ú

M
ER

O
 D

E 
P

A
C

IE
N

TE
S

AFECCIÓN A ÓRGANO

AFECCIÓN ORGÁNICA GRAVE EN PACIENTES 
CON ES DIFUSA Y LIMITADA.

DIFUSA LIMITADA

0
5

10
15
20

N
ú

m
er

o
 d

e 
P

ac
ie

n
te

s

Afección a Órgano

Afección Orgánica Severa en ES Difusa 
Temprana y Tardía

TEMPRANA TARDIA

0
2
4
6
8

10

N
ú

m
er

o
 d

e 
P

ac
ie

n
te

s

Afección a Órgano

Afección Orgánica Severa en ES Limitada 
Temprana y Tardía

TEMPRANA TARDIA

(a) (b) 



 
18 

 

Con los datos obtenidos se analizó si la edad de inicio de la enfermedad se asociaba a 

una evolución severa de la enfermedad, descartándose dicha asociación tanto en la 

variante Difusa como Limitada, con una p de 0.62 y 0.43 respectivamente. 

 

Figura 4. Muestra una correlación no significativa entre la edad de inicio de la enfermedad y la severidad 

de la misma. Grupos de edad: 1 (20-30), 2 (31-40), 3 (41-50), 4 (51-60), 5 (61-70). 

En cuanto a la manifestación inicial en general, se obtuvieron los siguientes resultados: 

En la variedad Difusa: 18 paciente con sintomatología vascular (29.0%), 15 con 

afección en piel (24.19%), 12 con sintomatología gastrointestinal (19.35%), 8 con  

afección articular (12.9%), 4 con pulmonar (6.4%), 3 con sintomatología general (4.8%), 

y 2 con otra patología autoinmune (3.2%). En la variedad limitada 18 pacientes iniciaron 

con sintomatología vascular (39.13%), 13 con otras enfermedades autoinmunes 

(28.2%), 7 con afección a piel (15.2%), 5 afección articular (11.1%), 2 con afección 

general (4.3%), y 1 con sintomatología gastrointestinal (2.1%).  
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Figura 5. Manifestación inicial en pacientes con ES en variedad Difusa y Limitada.  

En cuanto a la prevalencia de afección orgánica en base a signos y síntomas, los de 

mayor prevalencia en ES Difusa fueron: Endurecimiento de la piel 95.1%, Fibrosis 

Pulmonar 59.6%, Reflujo 56.4%, Fenómeno de Raynaud 52%, Disminución de la CVF y 

FEV1 51.6%, Disfunción Diastólica 50% y Disfagia 48.3%. En ES Limitada los de mayor 

prevalencia fueron: Endurecimiento de la piel 78.2%, Fenómeno de Raynaud 73.9%, 

debilidad 47.8%, Reflujo 45% y Disfunción diastólica 43%. 

 

Figura 6. Comparativo de la afección por signos y síntomas en ES Difusa y Limitada. 
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DISCUSIÓN 

Predecir el resultado para un paciente individual con esclerodermia no es fácil debido a 

que la enfermedad puede ser heterogénea en su presentación. El espectro de la 

enfermedad  varía desde fibrosis  generalizada rápidamente progresiva  de la piel y 

órganos internos vitales, como corazón, pulmones, tracto gastrointestinal y riñones, a 

una evolución más indolente  que se desarrolla en un periodo de tiempo de largo [19].  

En la actualidad, no se cuenta con una escala que evalúe la severidad de la 

enfermedad que sea universalmente aceptada [2], por lo que se decidió aplicar la 

escala de severidad de Medsger, la cual se considera la de mayor uso en la actualidad 

a pesar de las limitaciones que esta conlleva (no evalúan actividad de la enfermedad, 

evalúa de manera individual cada órgano, ausencia de una puntuación general con 

fines pronósticos o terapéuticos) [7]. Para evaluar la afección de cada sistema, se 

utilizó un parámetro objetivo o numérico, para evitar errores de medición en los 

resultados. De igual manera algunas evaluaciones se omitieron por falta de registro en 

los expedientes, como se ha hecho en estudios previos [19, 27]. 

En este estudio se encontró que la prevalencia de la variedad difusa es mayor 

comparada con la variedad limitada (57.4% vs 42.5%) a deferencia de otros estudios 

donde se registra mayor prevalencia de Esl [20]; la demografía coincide con la literatura 

encontrando que el 94% de los pacientes corresponden al sexo femenino [2, 20], y en 

ambas variantes encontramos una edad promedio de presentación de 55 años [1, 20, 

21]. Del total de la población estudiada un 33% presentaban afección orgánica severa y 

en total 88.84% presentaron un deterioro de la afección orgánica durante su 

seguimiento. En la literatura se han reportado un menor deterioro (Entre 9-11% de los 

pacientes) [19]. 

Se ha documentado que la edad de inicio se relaciona con la severidad de la 

enfermedad [2, 30], sin embargo en este estudio se encontró que no existe una 

correlación entre la edad de inicio y la severidad de la enfermedad la cual fue a los 44 

años en ambos grupos. La edad de inicio fue más temprana en pacientes de sexo 

masculino (20 años de edad) con variedad difusa [22]. De igual manera se buscó la 
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asociación entre la manifestación inicial como un factor de riesgo para severidad de la 

enfermedad sin embargo no se obtuvo datos significativos.  

En cuanto al resto de los pacientes, se observa que 37 pacientes (34.2%) presentaron 

afección leve, 23 pacientes (21.2%) cursaron con afección moderada, y el resto con 

afección severa y discapacitante (33.3%). 

En la variedad difusa la afección severa se presentó a nivel pulmonar manifestada por 

Fibrosis pulmonar, disminución de la CVF y FEV1 y HAP leve con un total de 22 

pacientes, la mayoría (68.1%) manifestándose en la fase tardía [5, 12, 23], y en 

segundo lugar la afección vascular representada por Fenómeno de Raynaud (54.8%) y 

ulceras digitales (25.8%) [23, 29].  

En la variante limitada se observó una progresión a la severidad más lenta, 

manifestándose en la fase tardía afección vascular (19.5%) como se ha documentado 

previamente [5,14] y con menor prevalencia afección general, cardiaca y pulmonar 

(2.17%); esto únicamente en grado severo. 

En cuanto al resto de manifestaciones clínicas: A nivel GI, se corrobora que la afección 

a esófago constituye el principal órgano blanco en base a sintomatología reportada [5], 

ya que el 50% no contaba con estudios de gabinete para valorar todos los objetivos. 

En pulmón, la enfermedad pulmonar intersticial es la forma de afección más frecuente 

documentada (de un 16 a 100%) [5] sin embargo no fue valorable en este estudio ya 

que en estadios tempranos de la enfermedad, tanto la espirometría como la TAC 

pueden resultar sin alteraciones [12, 28]. Por lo anterior para valorar dicho órgano se 

tomó en cuenta la HAP, la cual se encontró con mayor prevalencia en la ES limitada 

como era esperado [5] y la Fibrosis pulmonar con mayor prevalencia en la ES Difusa.  

A nivel cardiaco, se sabe que este se ve alterado ya sea de manera primaria o 

secundaria con hipertensión arterial pulmonar o enfermedad pulmonar intersticial 

respectivamente [5, 24]; en este estudio la afección con mayor prevalencia 

documentada fue la disfunción diastólica del ventrículo izquierdo tanto en la variante 

difusa (50%) como en la limitada (43.4%); en estudios previos usando la misma escala 
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apoyan este hallazgo [24]. La presencia de enfermedad cardiaca en ES se ha asociado 

como causa de muerte en un 20% de los casos a los 10 años en base a la bibliografía 

[16], y sin embargo, el promedio de seguimiento de ambos grupos fue de 11 años.  

A nivel renal tanto los Estudios de la Liga Europea contra el Reumatismo y la EUSTAR 

reportan una prevalencia del 5% en la esclerodermia difusa y 2% en la limitada [3, 11]; 

en nuestro estudio obtuvimos una prevalencia similar (3 y 4% respectivamente) los 

cuales consistieron en deterioro de la función renal (elevación de azoados). 

En estudios previos se ha investigado el rol de parámetros predictivos para el 

desarrollo de Esclerosis Sistémica con manifestaciones mas severas en base a 

capilaroscopía, la evaluación de fibroflastos y marcadores de activación de células T en 

ES temprana [26], sin embargo no contamos con dichos estudios.    

En cuanto a las limitaciones del estudio, encontramos que: No se cuenta con un 

método estandarizado para determinar la severidad de la enfermedad, ya sea a un 

órgano o globalmente, la Escala de Medsger no evalúa actividad de la enfermedad. El 

score para severidad tuvo que ser omitido para la evaluación de algunos órganos por 

falta de registro en el expediente, esto aplico para  musculo y articulación/tendón. Una 

cantidad importante de pacientes no contaban con estudios de gabinete, principalmente 

para evaluar de manera objetiva alteraciones Gastrointestinales. No podemos excluir la 

posibilidad de que los estudios usados para evaluar las variables sean los más 

sensibles predictores de dicho daño. 
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CONCLUSIÓN 

1. En nuestros pacientes mexicanos la ESd se presentó con mayor prevalencia que la 

ESl 

2. En los pacientes con ES en fase tardía  la afección orgánica grave  mas frecuente  

fue a nivel pulmonar. En cambio en la ESl fue  la afección  vascular en el 100%, con  

predominio de HAP leve comparado con la Difusa.  

3. No se encontraron factores de riesgo asociados a una progresión severa (edad de 

inicio de la enfermedad, manifestación inicial).  

4. La esclerosis sistémica es una enfermedad con afección multiorgánica y 

caracterizada por un curso impredecible, lo que pone de manifiesto la necesidad de 

conocer y comprender el curso de la enfermedad, identificar factores de mal 

pronóstico y elegir el tratamiento más apropiado. 

5. La esclerosis sistémica es una enfermedad con afección multiorgánica y 

caracterizada por un curso impredecible; lo que pone de manifiesto la necesidad de 

conocer y comprender el curso de la enfermedad, identificar factores de mal 

pronóstico y elegir el tratamiento más apropiado. 
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Table 1. The American College of Rheumalology/European League Againsl Rheumalism crileria for Ihe classifiealion of s)'Slemie selerosis (sSe)' 

lIem 

Skin Ihiekening of Ihe fi ngers of bolh hands exlending proximal 
lO Ihe melacarpophalangeal joints (stJjJicíeill críleríotl) 

Skin thiekening of the finge rs (Ollly cowU ¡ile iligiler scon;) 

Fingenip lesions (ollly CtJlliU ¡Ire higiler scor€) 

Telangieclasia 

Abnormal nai lfold capillarie, 

PuJmonary anerial hjpenension anel/or interslilial lung disease 
(marimllm scon; is 2) 

Rayoaud's phenomenon 

SSe-relaled aUloanlibodies (anticentromere, 
anli-Iopoisomerase I [anli-ScI-70], anli-RNA 
polymerase 111) (mafín/um SCOr€ is J) 

Sul>-ilem(s) 

Puffy fingers 
Selerodaelyly of lhe fi nge" (dislal ia lhe 

melaearpophalangeal joints bul 
proximal lo Ihe proximal 
inlerphalangeal joinl') 

Digilal lip uloers 
Fingenip pitling se.ars 

Pulmonary anerial hjpenension 
Inlerslilial lung disease 

Antieentromere 
Anli-lOpoisomerase I 
Anti-RNA polyme rase 111 

Weighl/seoret 

9 

2 
4 

2 
3 

2 

2 

2 
2 

3 

3 

• These criteria are applicable 10 any palie ni considered for inclusion in an SSc Sludy. The erileria are nol applicable lo palients wilh ski n Ihiekening 
sparing Ihe fingers or lo palients who have a sclerodem13-like disorder lhal beller explains lheir manifeslalions (e.g., nephrogenic selerosing fibrosis, 
generalized morphea, eosinophilic fasei ilis, scleredema diabelicorurn, scleromyxedema, erythromyalgia, porphyria, lichen selerosis, grafl-versus-hosl 
di,ease, diabelie cheiroarthropalhy). 
t The lotal seore is delermined by adding the maximum weighl (seore) in eaeh calegory. Patients wilh a 10lal seore of "9 are classified as having 
definile sSe. 
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ANEXO 2. ESCALA DE SEVERIDAD DE MEDSGER 

 

 

 

 

 

Table 2 Medsger Dlsease S .... erlty Scale (22,47) 

0"lan syslom O (oormal) 1 (mlld) 2 (moderate) 3 (_ere) 4 (end stage) 

General Wt loss < 5%; Wt Ioss 5-10%; Wt los, 10-1 5%; PCV wt loss 15-20%; PCV Wt Ioss 20+ %; 
PCV37% +; PCV U-J7%; Hb 29-33%; Hb 25-29%; Hb PCV 25%; Hb 
Hb 12.3+ 11.0-1 2.2 g/di 9 .7-10.9 g /di 8.3-9.6 g/di < 8.3 g/dl% 
g/di 

PeI1pheral NO Raynaud's requlMIlIJ Dig ital pltUng scars Digita l tlp ulceratlon, Digital gangrene 
\IlISCUlar Raynaud's; vasodllators 

Raynaud's 
OOl 
requlrlng 
vasoldlallors 

Skln 15S O 15S 1-14 15S 15-29 TSS JO-J9 TSS 40+ 
JolnVtendon FTPO-O.9cm FTP 1.0-1.9 an FTP 2.O-J .9 cm FTP 4.0-4.9 cm FTP5.0+ cm 
Muscle Normal Proximal weakness, ProXImal weakness, Proximal weakness, Ambulallon a Ids 

proximal mlld moderate severe requlred 
musde 
strength 

Gastrointestinal Normal DIStal esophageal AntlblotlCS requlred Mala bsorptlon Hyperallmentatlon 
traet esophagram; hypoperlstalSls; 101' bacterlal syndrome; eplsodes requlred 

nOlmal smaU bowel series overgrowth 01 pseudo-
,mal I bo.vel abnormal obstructlon 
:series. 

Lung DLC080+%; DlCO 70-79%; DLCO 50-69%; FVC DLCO <50%; FVC Oxygen requl red 
FVC 80+ %; FVC 70-79%; 50-69%; sPAP <50%; sPAP 65 + 
No Il broSlS BaSilar rales; 50-64 mmHg mmHg 
on IlbroSIS on 
radlograph; radlograph; sPAP 
, PAP <J5 J5-49 mmHg 
mmHg 

Heart EKG nOlTTlal; EKG conducUon E.KG alThythmla; LVH EKG alThythmla CHF; lVEF <30% 
LVEF 50+ % delect; lVE.F 40-44% requlJ1ll1J Rx; LVEF 

45-49% 30-40% 
Kldney No hlsto/)' 01 Hlsto/)' 01 SRC wlth H IstOl)' 01 S RC Wlth H Istory o( SRC Wlth Hlstory 01 SRC 

SRC IYIth serum creallnlne serum creaUnlne serum creatlnlne wlth serum 
serum < 1.5 mg/dl 1.5-2..4 mg/dl 2.5-5.0 mg/dl creaUnlne > 5.0 
creaUnlne mg/dl or dlalysls 
< U mg/dl requlred 

Wt. weight; PCV, paded cel vol_ e (l>ematocril); Hb, hemoglobin; TSS, total , !:in score; FTP, fing<!rtip to palm d~tance in fIoxicm; DLCO, 
dijfu, ing capoóty lar cart"", monoJcido, % I'~icted; FVC, loreed vital capacit)', % predicted; , PAP, eslimilled pulmonar)' aotery p"",sure 
br Doppler echo; [KG, electrocardiogram; LVEF, 10ft ventrbJlar ejection fraction; Rx, u.atment; CHF, congesiNe heart fa~ure; SItC, 
scJE!'oderma renal crisis. 
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ANEXO 3. HOJA PARA LA RECOLECCIÓN DE DATOS. 

Tabla 1:  

PREVAENCIA DE AFECCIÓN A ORGANO EN PACIENTES CON ESCLEROSIS SISTEMICA 

MANIFESTACIÓN INICIAL SI NO 

GENERAL (ASTENIA, ADINAMIA, PERDIDA DE PESO)   

VASCULAR (F. DE RAYNAUD, ULCERAS DIGITALES, 
GANGRENA) 

  

PIEL (ESCLERODERMIA, TELANGIECTASIAS, CALCINOSIS)   

ARTICULAR   

GASTROINTESTINAL (DISFAGIA, ERGE)   

PULMONAR (DISNEA)   

CARDIACO    

RENAL   

OTRAS ENF. AUTOINMUNES   

MANFESTACIONES DERMICAS   

DEBILIDAD   

ESCLERODERMIA   

ULCERAS DIGITALES   

TELANGIECTASIAS   

FENOMENO RAYNAUD   

CALCINOSIS   

GANGRENA   

GASTROINTESTINAL:   

DISFAGIA (%)   

REFLUJO (%)   

ALTERACIÓN EN LA MOTILIDAD (%)   

ESOFAGITIS POR ENDOSCOPIA (%)   
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RETARDO EN EL VACIAMIENTO POR TRANSITO INTESTINAL 
(%) 

  

GASTRITIS POR ENDOSCOPIA (%)   

ESTENOSIS ESOFÁGICA POR ENDOSCOPIA (%)   

ESTENOSIS ESOFÁGICA POR ENDOSCOPIA (%)   

HIPOTENSION DEL EEI  POR MANOMETRIA (%)   

ESOFAGO DE BARRET POR BIOPSIA (%)   

CARDIACO:   

HAS (%)   

ARRITMIA POR ELECTROCARDIOGRAMA (%)   

CARDIOPATIA ISQUEMICA POR ECOCARDIOGRAMA (%)   

BLOQUEO AV POR ELECTROCARDIOGRAMA:   

DISFUNCIÓN DIASTOLICA DEL VI POR ECOCARDIOGRAMA 
(%) 

  

DERRAME PERICARDICO POR ECOCARDIOGRAMA (%)   

PULMONAR:   

HAP LEVE (%)   

HAP MODERADA (%)   

HAP SEVERA (%)   

FIBROSIS PULMONAR EN TAC (%)   

CVF DISMINUIDA POR ESPIROMETRÍA (%)   

FEV 1(%TEST PREDICHO) POR ESPIROMETRIA (%)    

RENAL:   

CRISIS RENAL (%)   

PROTEINURIA (%)   
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ANEXO 4.   HOJA DE RECOLECCIÓN DE DATOS 

 

NOMBRE: EDAD: MANIFESTACIÓN INICIAL:  FECHA DE CAPTACIÓN: PESO INICIAL: 

AFILIACIÓN: SEXO: M F FECHA DE DX: AÑOS DE EVOLUCIÓN:  TALLA: 

GENERAL 

HTO (%)/ PESO (KG) 

0 1 2 3 4 
N 33-36.9/5- 9.9 29-32/10-14.9 25-28.9/15-19.3 <25/ >20 

1                     

2                     

3                     

4                     

VASCULAR 
PERIFERICO 

CLINICO 

0 1 2 3 4 

N Raynaud + VD Cic. Digitales Ulceraciones Gangrena 

1                     

2                     

3                     

4                     

CARDIACO 

EKG/HAS/ICC- ECOCARDIOGRAMA 

0 1 2 3 4 
N ALT. CONDUCCIÓN/45-49 ARRITMIA- VD + VI/40-44 HIPERTENSIÓN/ <40 ICC 

1                     

2                     

3                     

4                     

TRACTO GI 

ESOFAGOGRAMA/MANOMETRÍA/ ENDOSCOPIA 

0 1 2 3 4 
N HIPOPERISTALSIS ED APERISTALSIS ED SX MALABSORCIÓN HIPERALIMENTACIÓN 

1                     

2                     

3                     

4                     

PULMÓN 

CVF (%)/FIBROSIS /HAP 

0 1 2 3 4 
N 70-80/ FIBROSIS 50-69/ HAP LEVE <50/ HAP MOD-SEV. OXÍGENO 

1                     

2                     

3                     

4                     

RENAL 

CREATININA SÉRICA (MG/DL) / PROTEÍNAS EN ORINA (+) 

0 1 2 3 4 
N 1.3-1.6/2+ 1.7-2.9/ 3-4 + 3 DIALISIS 

1                     

2                     

3                     

4                     
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ANEXO 5. DEFINICION DE TÉRMINOS. 

Inicio de la enfermedad: Edad del primer síntoma reportado por el paciente o en 

expediente clínico. 

Afección pulmonar: Presencia HAP leve, HAP moderada, HAP severa, Fibrosis 

pulmonar en TAC, CVF < 80%, o hallazgos anormales en PFR con una capacidad vital 

forzada (FVC) menor del 80%. 

Afección renal: Presencia de crisis renal (inicio abrupto o agravamiento de la 

hipertensión arterial o insuficiencia renal oligúrica rápidamente progresiva en un 

periodo menor a un mes) o elevación de creatinina sérica en primeros 3 años de 

diagnóstico de le enfermedad no atribuible a otra causa.  

Afección cardíaca: Presencia de arritmias, HAS, cardiopatía isquémica, Bloqueo AV, 

FEVI <50%, disfunción diastólica del VI, derrame pericárdico. 

Afección gastrointestinal: Presencia de Retardo en el vaciamiento intestinal, 

esofagitis, gastritis, esófago de Barret, estenosis esofágica, hipotensión del esfínter 

esofágico inferior. 

Afección musculo- esquelética: Presencia de artralgias, artritis, debilidad muscular, o 

cambios miopáticos. 

Afección a piel: Presencia de endurecimiento de la piel, ulceras digitales, o 

telangiectasias. 

Afección del sistema vascular: Presencia de fenómeno de Raynaud, ulceras digitales 

o gangrena digital 

Manifestación Inicial: Presentación clínica al momento del diagnóstico. 

Esclerosis sistémica difusa temprana: Primer síntoma atribuible a ES hasta 3 años 

de evolución corroborada por expediente clínico. 
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Esclerosis sistémica difusa tardía: Evolución clínica de más de 3 años de evolución 

corroborada por expediente clínico. 

Esclerosis sistémica limitada temprana: Primer síntoma atribuible a ES hasta 5 años 

de evolución corroborado por expediente clínico. 

Esclerosis sistémica limitada tardía: Evolución clínica de más de 5 años de 

evolución corroborada por expediente clínico. 
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