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Afectacion cutanea

El engrosamiento cutaneo constituye el
rasgo clinico distintivo de la
enfermedad

Esta presente en mas del 95% de los
pacientes

Amplio espectro: desde formas
limitadas a difusas

Suele preceder al compromiso de
organos internos



=»68 afnos
=»5 afios de evolucion
=»Fendémeno de Raynaud

=> Tres episodios de Necrosis digital
de manos

=» Presencia de cicatrices en
pulpejos

=>» Anticentromero positivo

Compromiso sistémico
=»Disnea

=>»Hipertensiéon pulmonar: Al examen
reforzamiento del segundo ruido
cardiaco, soplo de la valvula
tricuspide, edema maleolar

e ingurgitacion yugular con reflujo
hepato yugular.


















Esclerosis sistemica
sine esclerodermia

* Fenomeno de Raynaud o

 Alteracion vascular periférica
equivalente:

cicatrices en pulpejos
vlceracion digital
gangrena digital



Esclerosis sistemica
sine esclerodermia

* Videocapilaroscopia
Patron vascular patologico
(SD pattern) a nivel del lecho ungueal

* ANA positivos o autoanticuerpos
especificos (anticentromero-
antitopoisomerasa |, nucleolares)



Esclerosis sistemica
sine esclerodermia

Compromiso sistémico:
Uno de los siguientes

Hipomotilidad esofagica distal

Hipomotilidad de intestino delgado

Fibrosis pulmonar intersticial

Hipertension arterial pulmonar primaria( sin fibrosis)
Compromiso cardiaco tipico de esclerodermia
Fallo renal (crisis renal esclerodérmica)

Ausencia de enfermedad del colageno definida
que sea causa de estos trastornos mencionados
anteriormente



Antecedentes
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SYSTEMIC SCLEKOSIS SINE SCLEKODEEMA

Demographic, Clinical, and Serologic Fzatures and Survival in Forty-Eight Patients
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v'El diagnostico de este subtipo de ESD sistémica se
ve demorado por la ausencia del compromiso cutaneo
v'El prondstico de estos individuos quienes presentan
un riesgo aumentado de hipertension arterial
pulmonar tardia; es similar a quienes presentan ESD
cutanea limitada.



* Dado que la enfermedad pulmonar es la principal
causa de mortalidad en pacientes con ES, un 50% a
los 8 anos, y que en fases iniciales puede haber
regresion de la enfermedad, es importante un
diagnostico precoz.

* Dos tipos de dano predominan en estos pacientes:
la enfermedad pulmonar intersticial y la hipertension
arterial pulmonar. Las dos son dificiles de
diagnosticar en forma temprana.

* La busqueda intencionada de alteraciones
pulmonares mediante el uso de herramientas
diagnosticas:

Pruebas inmunolégicas Funcidn respiratoria
Tomografia de alta resolucién Lavado bronquioloalveolar
Ecocardiografia Cateterismo cardiaco

Biopsia pulmonar



OBSERVAR ANALIZAR DIAGNOSTICAR

AUTOANTICUERPOS??

‘ ‘ ‘ ESCLEROSIS

Compromiso sistémico SINE

\ éSCLERODERMIA

PATRON VASCULAR?? %
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