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INTRODUCCION 

La esclerosis sistémica progresiva es una enferme­

dad generalizada del tejido conjuntivo. caracterizada -

por fibrosis y cambios degenerativos en lo piel (escle­

rodermia), la sinovial, las arterias digitales y cier-­

tos órganos internos, sobre todo el aparato digestivo,­

los pulmones, el corazón y los rifioncs. (1.2) 

Los primeros informes que se encuentran en la lit~ 

ratura acerca de esclerodermia corresponden a W.D. Cho~ 

ne (Londres, 1842) y James Starling (Londres, 1846) - -

(1. 2) 

En 1791 E. Gintrace de Burdeos sugiere el término-

1'sclérodermie'' y en 1836 G.B. Fnntonetti introdujo el 

término 11 skleroderma 11 para informar sobre un paciente 

con induración de la piel. (1.2) 

Aunque la primera exposición convincente ha sido -

atribuída a Curzio en 1753, hay razones para sospechar­

que la mujer descrita por él tenía probablemente escle­

roderma en lugar de esclerodermia. (1.2) 

Posteriormente Maurice Raynaud describi6 en 1862 -

en Peris el fen6meno que llevo su nombre. Heinrich Aus­

pitz habl6 en Viena en 1863 de la muerte por insuficie.!!, 

cia renal. 
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En 1989 en Londres, Jonathan Hutchinson señala la­

relación constante entre el fenómeno de Raynaud con es­

clerosis generalizada progresiva. 

H. Weber en 1878 describió la calcinosis pero GeoL 

ges Thibiere y P.J. Weissenbach en París lo relaciona-­

ron con la esclerodermia¡ Albert Von Notthafft en 1899-

describió la fibrosis pulmonar parenquimatosa vascular. 

Solomon Ehrman en 1903 sugirió que la disfagin es­

taba relacionada con las alteraciones existentes en 

piel. La fibrosis miocárdica fué inicialmente estudiada 

por Westphal en 1876. (1.2) 

La naturaleza sistémica de la enfermedad fué apre­

ciada con claridad entrando el siglo actual y fuE R.H.­

Goetz en 1945 quien determinó que la esclerodermia es -

una manifestación externa de una afección multiorgánica 

y propuso el término ''esclerosis sistémica progresiva''. 

CLASIFICACION Y NOMENCLATURA:-Dentro de las enfer­

medades difusas del tejido conjuntivo, la esclerodermia 

forma parte de ellas y la clasificación actual de la -­

misma es le siguiente: (3) 

!.-Esclerodermia (esclerosis) sistémica 

a). Esclerodermia difusa 

b}. Síndrome de CREST 
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2.-Esclerodermia localizada 

a). Morf~a 

b). Lineal 

3.-Seudoesclerodermia por inducción química y tóxica. 

Actualmente hay discrepancia en incluir o no a la­

fascitis eosinofílica dentro de la clasificación. 

EPIDEMIOLOGIA:-La esclerodermia afecta personas de 

todas las razas y tiene distribución mundial, es poco -

frecuente en niños, las mujeres padecen la afección con 

una frecuencia 4 veces mayor que los hombres y no se -­

han encontrado diferencias sociales importantes. 

Los primeros trabajos publicados en relación con -

la edad, sexo y raza se realizaron en Baltimore (U.S.A.) 

de 1949 a 1963, en los que se encontró una mortalidad -

anual promedio 2:1 por millón de habitantes y una rela­

ción de mujeres a hombres de 3:1 con una frecuencia ma­

yor en la raza negra en relación con los caucásicos¡ la 

edad de aparición de la enfermedad fué de los 40 a los-

50 años de edad. (2) 

La supervivencia de los pacientes con escleroder-­

mia se relaciona con las complicaciones orgánicas, sie~ 

do del 10% a un año cuando hay afección renal, de 30% a 

5 años si hay afección cardíaca, de 45% si hay lesión 

pulmonar, de 65% si hay complicaciones en la piel. 
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ETIOLOGIA Y PATOGENIA:-Durante mucho tiempo se 

han reportado causas para explicar la esclerodermia las 

cuales reflejan una historia de ideas en la medicina y­

que aún en nuestros días su etiología es desconocida. -

(4). Se sospecharon causas como infecciones, intoxica-­

ción por arsénico, neurosis vasculares, embarazo y síf~ 

lis. Otra teoría fué que la esclerodermia era un tras-­

torno endocrinológico. (5, 6 y 7). 

Uno de los conceptos hoy en día es que la esclero­

dermia es un trastorno del tejido conectivo de base in­

munológica, dado que el factor reumatoide es positivo y 

los anticuerpos antinucleares se encuentran en un 40 a-

90% de pacientes con esclerodermia coinciden con Lupus­

eritematoso sistémico, artritis reumatoide ó polimiosi­

tis (8, 9). 

Por lo que respecta al metabolismo del tejido co-­

nectivo se ha propuesto producci6n de anticuerpos anti­

colágena y trastornos en la síntesis y degradación de -

colágena tipo I y III sin que hasta el momento se tenga 

una información precisa al respecto (10). 

Por teoría genética recien~emente se ha reportodo­

que lospacientes con CREST tienen una relaci6n impor-­

tante con los antígenos de histocompatibilidad HLA-DRI­

en relación con los anticuerpos anticentrómero y del --
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HLA-DR5 con los anticuerpos anti-SCl 70 en pacientes -­

con esclerodermia. Se ha considerado a éstos como marc~ 

dores serológicos para CREST y esclerodermia difusa res 

pectivamente. (11) 

Otra de las teorías, la vascular, en la cual las -

alteraciones de los vasos pequeños en diversos órganos­

son frecuentemente observados, siendo los trastornos hi_ 

pertrofia de la media y proliferación de ln íntima, 

siendo la mayor parte no oclusivas. El fenómeno de Ray­

naud en los vasos digitales es un componente de necro-­

sis y fibrosis de las puntas de los dedos, ha sido rec~ 

nacido por varios años y es la explicación para las al­

teraciones en riñón, pulmón, miocardio. (12) 

A'ung·ue la esclerodermia ha sido una identidad reco­

nocida por m~s de 200 afios, se reconocen· a las dramáti­

cas alteraciones que producen en el aspecto externo, es 

sólo dentro de los últimos 50 afias que la esclerosis 

sistémica progresiva ha sido apreciada como un trastor­

no sistémico con una capacidad en relación directa con­

lesiones de la piel. (13) Así, tenemos complicaciones -

importantes en los siguientes §rganos: Gastrointestinal 

riñón, pulmón. 
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GASTROINTESTINO:-A menudo presenta complicaciones­

las cuales fueron primeramente estudiadas en 1753 (14), 

las complicaciones esofágicas tanto clínicamente como 

radiológicamente fueron descritas en 1903 (15) y 1916 -

(16), el intestino delgado en 1924 (17) y en 1944 fue-­

ron descritas las complicaciones o nivel de colon (18). 

Así mismo se han reportado complicaciones en hígado del 

tipo de la cirrosis biliar primaria (19). 

RINON:-Esta complicación se presenta de 4-45%, - -

presentándose 2-3 años después de su diagnóstico, su -­

sintomatología clínica fué descrita en 1974 (20), sus -

métodos radiológicos invasivos en 1977 (21) y los cam-­

bios histopatológicos con microscopio de lúz y electró­

nico en 1974, 1976 (22, 23). 

PULMON:-Las complicaciones pulmonares han sido de!!, 

critas desde 1870 (24) en·l981 se describieron restric­

ción pulmonar y disminución de la movilidad diafragmát~ 

ca (25) en 1895 y en 1945 se reportaron autopsias en -­

las cuales un componente pulmonar de fibrosis tanto in­

tersticial como cístico parenquimatosa (26, 27), en 

1966 se describen alteraciones radiográficas (26, 28) -

en 1977 se utilizan la pruebe de fisiología respirato-­

ria como método diagnóstico de distensibilidad pulmonar 

(29). 
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CORAZON:-El coraz6n fué uno de los últimos órganos 

identificados como blanco de la esclerodermia, en 1943-

Soma, Weiss y colaboradores reconocieron un modelo de -

disfunción cardíaca en 9 pacientes con esclerodermia y­

sus notables lesiones miocárdicas observadas en la au-­

topsia de los pacientes (30) todas las capas del cora-­

zón se ven afectados, así tenemos: 

Pericardio: La pericarditis es una complicación 

que ocurre en un 10-20% de los pacientes con esclerode.::. 

ma (34). Clínicamente se manifiesta en un 5-10% de los­

pacientes (31), el derrame pericúrdico cuando está pre­

sente es de tipo cxudativo y carece de autoanticuerpos, 

complejos inmunes, disminución del complemento a dife-­

rencia de otras enfermedades reumáticas (32, 33), los 

hallazgos de autopsia corresponden a un 33% (31, 32). 

Endocardio: Es rara la afección del endocardio cn­

la esclerodermia, leves deformaciones de los aparatos 

valvulares con nodularidad focal se ha descrito (31). 

Coronarias: Los pacientes con esclerodermia a men.!!_ 

do presentan angor y la angiografía coronaria en éstos­

casos ha demostrado ausencia de obstrucción coronaria,­

lo cual sugiere que el angor es debido a vasoespasmo -­

( 34, 35) 
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Miocardio: La enfermedad miocárdica es detectada -

en un 50% de pacientes en el exámen postmortem (36) pr!:_ 

cede en forma importante a las complicaciones de piel -

en un 20-30% (30, 37). Generalmente toma la forma de a.!. 

gunas de las miocardiopatías descritas hasta la fecha 

(hipertrófica, congestiva, obliterativa y restrictiva o 

infiltrativa). {38 0 39) 

La presentación clínica es de una insuficiencia -­

cardíaca izquierda o derecha, síncope, arritmias, angor 

y muerte súbita (40). 

Mecanismos de producción de la enfermedad miocfird~ 

ca: Los cambios miocfirdicos en la esclerodermia est5n -

caracterizados morfológicamente por un espectro de le-­

sienes miocárdicas focales en una gama de bandas necró­

ticos de contracción o sustitució11 fibrótica sin anorma 

lidades extra o intravasculares para explicar el daño.­

En la última década se ha propuesto que las bandas de -

contracción necrótica puedan ser la pista para la pato­

génesis de las lesiones miocárdicas ya que son una for­

ma característica de lesión celular miocárdica (41,42). 

El daño isquémica al miocardio está determinado -­

por la coagulación nccrótica, la cual puede ser produc.!_ 

da experimentalmente por oclusión permanente de una ar­

teria conocidas como ''degeneración miofibrilar o necro-
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sis acelerada" es une forma menos frecuente de coagula­

ción necrótica en que el citoplasma desarrolla densas -

bandas transversas eosinofílicas, las cuales son ahora­

rcconocidas como lesiones de reperfusión. Las bandas n~ 

eróticas de contracción se observan en células miocárd~ 

ces inmediatamente debajo del endocardio¡ otro tipo de­

pacientes en los cuales se presenta en forma secundaria 

son: estenosis aórtica calcificada, hipoperfusión por -

fibrilación ventricular, después de cirugía cardíaca 

por by-pass, en los bordes del infarto del miocardio y­

experimentalmente por oclusión de una arteria coronaria 

(41, 42, 43, 44). 

En ln esclerodermia como en otras situaciones don­

de se observan las bandas de contracción necróticas es­

posible que la lesión miocúrdica sea debida a reperfu-­

sión de un miocardio transitoriamente hipoperfundido lo 

cual podría ser explicado por el fenómeno de Raynaud el 

cual está presente en el 90% de pacientes con esclero-­

dermia; se ha sugerido como una probable explicación P.!!. 

ra la lesión miocárdica en la esclerodermia una oclu- -

sión funcional intermitente de arterias coronarias in-­

tramiocárdica aunque poco se conoce acerca de la fisio­

logía de los pequeños vasos en la esclerodermia (20, 3~ 

35, 45). 
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Como en otros 6rganos, en la esclerodermia el fen~ 

meno de Raynaud miocárdico debería probablemente ser un 

fenómeno intermitente productor de lesiones evidentes -

en la autopsia que explicarían el angor, aumento del au 

tomatismo ventricular e insuficiencia miocárdica (34, -

46, 47). La presencia de sustitución fibrótica se pre-­

senta distribuida en todo el miocardio en 10% o más. La 

fibrosis miocárdica es tan severa tnnto en el ventrícu­

lo izquierdo como en el derecho, además, la fibrosis -­

frecuentemente se extiende al endocardio sin una capa -

superficial de miocardio, en algu11os pacientes este mo­

delo de destrucción del miocardio de depresiones visi-­

bles gruesas o 11 marcadas de hoyos 1
' donde la cicatriz fo 

cal deberá ser fácilmente vista, lo cual provoca las al 

teraciones~fisiopntológicns antes mencionadas que culm~ 

nan con la muerte del paciente. 
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OBJETIVOS 

1.-Evaluar la función biventricular en los pacientes -­

con esclerodermia, en la forma difusa como en el sí~ 

drome de CREST. 

2.-Establecer si existe urna diferencia clínica y ecoca~ 

diográficn entre el síndrome de CREST y la esclero-­

dermia difusa. 
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MATERIAL Y METODOS 

Se revisaron 17 expedientes del servicio de Reuma­

tología del Hospital 11 20 de Noviembre'' del ISSSTE con -

el diagnóstico de esclerodermia. 

Todos los pacientes cumplieron los criterios de 

clasificaci6n para esclerosis sistémica progresiva -

(ARA). (48). 

CRITERIOS PRELIMINARES DE CLASIFICACION PARA E.D. 

!.~Criterio Mayor 

a) esclerosis proximal 

2.-Criterios menores 

a) esclerodactilia 

b) úlceras deprimidas en los pulpejos de los dedos 

e) fibrosis pulmonar basal bilateral. 

Se considera esclerosis sistémica progresiva defi­

nida cuando se demuestra un criterio mayor, o dos o más 

criterios menores. 

A todos los pacientes se les realizó historia el! 

nica con énfasis en los problemas reumatológicos y car­

díacos. De ésta manera, se clasificó a los pacientes c~ 

mo portadores de síndrome de CREST cuando cumplieron 

con los 5 datos clínicos de sus siglas y cuando se·cla­

sifican como portadores de esclerodermia difusa. 
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La recolecci6n de datos se 11ev6 a cabri en una bo­

j a especial donde se· registraron datos clínicos, ·explo­

ración física y datos de laboratoriri y gabinete. En una 

hoja especial para protocolo de miocardiopatías se rec~ 

lectaron los datos ecocardiográficos. 

Para el procesamiento de los resultados y su anál! 

sis, los datos clínicos, de laboratorio y gabinete, se­

clasificaron de la siguiente manera: 

Aspectos clínicos generales: Edad, sexo, tipo de -

esclerodermia, años de evolución. 

Valoración por sistemas: Piel, esclerodermia prox! 

mal, depresiones en pulpejos, esclcrodactilin. 

Cardiovascular: Síntomas de insuficiencia cardíaca 

derecha o izquierda, fenómeno de Raynaud, telangiecta-­

sias. 

Respiratorio: Fibrosis basal bilateral demostrada­

radiográficamente. 

Renal: Determinación de nitrógeno de urea en san-­

gre (BUN) y creatinina plasmática así como depuración -

de crcatinina endógena. 

La radiografía de tórax se interpretó en el orden­

acostumbrado en radiología. 

La ecografía modo M y bidimensional así como el D~ 

ppler fueron revisados por cardiólogo ecocardiografista. 
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RESULTADOS 

SEXO CREST EDAD 

Masculino 3 o 

Femenino 6 8 

EDAD 

Extremos 23-68 años 34-85 años 

EVOLUCION (años) 

Extremos 2-10 años 2-10 años 

Fué más frecuente el sexo femenino en ambos grupos 

por lo que respecta a edad no hubo un amplio margen, -­

siendo en promedio uno mayor edad en las pacientes con­

esclerodermia difusa, aún con el mismo tiempo de evolu­

ción. 

DATOS CLINICOS REUHATOLOGICOS 

CALCINOSIS 9 PACIENTES 100% o PACIENTES 

RAYNAUD 9 " 100% 8 " 100% 

ESCLERODACTILIA 8 " 89% 7 " 88% 

TELANGIECTASIAS 9 " 100% 8 " 100% 

PITTINO 9 " 100% 7 " 88% 

No hubo cambios en cuanto a la aparición de la si.!!_ 

tomatología reumatológica. 
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DATOS CLINICOS CARDIOLOGICOS 

CREST ED 

DISNEA o o 

TOS o o 

ORTOPNEA o o 

DPN o o 

DOLOR PRECORDIAL o o 

INGURGITACION YUGULAR o o 

HEPATOMEGALIA 2 o 

EDEMA DE MIEMBROS INFERIORES 9 - 100% 8 - 100% 

Todos los pacinetes estaban asintomáticos desde el 

punto de vista cardiovascular; la hepatomegalia encon-­

trada correspondió a una enfermedad gastroenterológica­

(hcpatitis crónica activa). 

DATOS RADIOGRAFICOS DE FIBROSIS PULMONAR 

SIN FIBROSIS 

CON FIBROSIS 

CREST 

o 

ED 

o 

9 - 100% 8 - 100% 

Todos los pacientes tenían fibrosis pulmonar. 
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ALTERACIONES RENALES (LABORATORIO) 

CREST ED 

BUN O O 

CREATININA O O 

DEPURACION DE CREATININA 2 O 

Unicamente dos pacientes tenían depuración de ere~ 

tinina disminuida, pero no presentaban sintomatología. 

CON DERRAME 

SIN DERRAME 

DERRAME PERICARDICO 

CREST 

1-11% 

o 

ED 

1-11% 

o 

Sólo se encontraron dos pacientes con derrame; to­

dos los enfermos estaban asintomáticos. 

MITRAL 

AORTICA 

TRICUSPIDE 

FIBROSIS VALVULAR 

CREST 

5-56% 

6-67% 

2-22% 

ENDOCARDIO DEL VENTRICULO IZQ. 3-33% 

TABIQUE INTERVENTRICULAR 2-22% 

MITRAL 

TRICUSPIDE 

DOPPLER 

CREST 

7-78% 

4-44% 

ED 

3-38% 

7-88% 

1-13% 

4-50% 

2-25% 

ED 

7-88% 

7-38% 
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CALCIFICACIONES VALVULARES 

CREST 

o 

o 

ED 

1-13% 

1-13% 
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DISCUSION 

La esclerosis sistémica progresiva forma parte del 

cortejo de enfermedades difusas del tejido conjuntivo -

que se caracteriza básicamente por fenómenos vasculares 

e inflamatorios capaces de producir lesiones degencrat! 

vas de tipo fibrótico. 

El concepto de la esclerodermia como afección sis­

témica fué inicialmente propuesto por Goetz en 1945. El 

corazón no escapa el efecto del fenómeno de Raynaud da­

do que a la fecha las afecciones de tipo fibrótico en -

el corazón se deben a un fenómeno de Rnynnud miocfirdico 

(34, 47). 

Todas l~s capas del corazón se ven alternados¡ así 

tenemos que a nivel del saco pericárdico, el diagnósti­

co ecocardiográfico de derrame pericárdico en la litera 

tura mundial es del 41%, en nuestra población sólo fué­

del 11%, y asintomática; se desconoce la causa de ésta­

diferencia aunque pudiera deberse a aspectos genéticos-

o raciales (49) 

En lo que respecta al endocardio, encontramos que­

como alteración principal la prcse~cia de fibrosis val­

vular y la más afectada es la aórtica en un 76% seguida 

de la mitral en un 47% y la tricúspide en el 17%, en la 
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válvula pulmonar no se encontró alteraciones. No cxis--

ten informes en la literatura mundial de afección fibr~ 

tica valvular; los trabajos publicados informan engros~ 

mientas valvulares y vegetaciones verrugosas, situacio-

nes que no encontramos en nuestra población. 

Los hallazgos ecocardiográficos indicativos de la-

función miocárdica como bomba y de sus cavidades fueron 

sorprendentes¡ en nuestros pacientes, a pesar de tener-

más de 10 años de evolución se reportaron asintomáticos 

desde el punto de vista cardiovascular, ninguno de 

ellos tuvo criterios clínicos ni ccocardiográficos para 

englobarlos dentro de una miocardiopatía de los cuatro-

descritas por Goodwin (39). Se desconoce el tiempo de -

evolución para desarrollarla pero se menciona que des--

pués de que el paciente muestra datos clínicos de insu-

ficiencia cardíaca, se observa dilatación de cavidades-

y disminución de la fracción de eyección por ecocardio-

grafía. 

Todos nuestros pacientes tuvieron cavidades dentro 

de límites normales y la fracción de eyección fué nor--

mal en el 100% de los casos.No se correlacionó lo des--

crito en la literatura mundial (50) que la enfermedad -

miocárdica precedía a las complicaciones de piel; todos 

nuestros pacientes presentaron primero alteraciones de-
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la piel, sin manifestaciones de cardiopatía. 

En la última década los cardiólogos e investigado­

res han determindo que las anormalidades en la función­

diastólica ventricular izquierdo contribuyen significa­

tivamente a los síntomas en pacientes con trastornos -­

cardíacos incluyendo función sistólica normal (51, 52). 

Se ha descrito disfunción diastólica ventricular -

izquierda reversible inducida por el ejercicio (53), 

por la isquemia (54) y por la angina en reposo (55); 

asimismo, se han descrito en la hipertrofia ventricular 

en la hipertensión arterial sistémica, cardiomiopatía y 

en pacientes con cardiopatía isquémico (56). 

Con base en lo anterior, no se ha descrito que las 

colagenopntías cursen con disfunción en el llenado ven­

tricular; en ~uestros pacientes. el 82% mostró altera-­

ciones de la distensibilidad del ventrículo izquierdo y 

el 41% alteraciones en la función diastólica del ventr.!, 

culo derecho determinadas en ambos casos por la presen­

cia de onda A grande en el Doppler. 

Resulta lógico pensar que tener fibrosis del endo­

cardio del ventrículo izquierdo y del septum ventricu-­

lar. nuestros pacientes forman una cabidad rígida moti­

vo por el cual, el llenado ventricular invierte sus me­

canismos fisiológicos determinando una contracci6n - --
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auricular aumentada manifestada en el Doppler por una -

onda A aumentada en el 82% de nuestros pacientes. 

Con estos resultados creernos que la esclerodermia­

es causa de disfunción diastólica, y que quizá este ha­

llazgo pueda demostrarse en otras enfermedoes del teji­

do conjuntivo. 
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CONCLUSIONES 

1.-El corazón sí se afecta en la esclerodermia y depen­

de básicamente del tiempo de evolución. 

2.-Ninguno de nuestros pacientes mostró datos de cardi.2_ 

patía alguna. 

3.-El derrame pericárdico en la población mexicana es -

menor que el reportado en la literatura mundial por­

ecocardiograma. 

4.-Ln fibrosis valvular es más frecuente en nuestra po­

blación independientcme~te de que los pacientes mue~ 

tren esclerodermia difusa, o bien CREST, siendo la -

válvula aórtica la más afectada. 

5.-La función ventricular sistólica es normal y no hay­

alteraciones en las cavidades cardíacas aún con una­

evolución de más de 10 años en promedio. 

6.-Nuestros pacientes mostraron alteraciones en la dis­

tensibilidad ventricular, situación de suma importa.!!. 

cia que determina indirectamente uno cavidad ventri­

cular rígida, por lo cual la sístole auricular aume.!!. 

ta, situación que en ecocardiografía doppler se mos­

tr6 por Onda A grande. 

7.-Se encontró la presencia de calcificaciones valvula­

res independientemente de la variedad de escleroder-· 

mis. 
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