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La esclerodermia sistémica es una afeccion
poco comun y de curso cronico que afecta
principalmente a mujeres en edad media de
la vida. Ademas del compromiso cutaneo,
los pacientes presentan manifestaciones vis-
cerales entre las que predominan el compro-
miso esofagico, pulmonar y renal,

causando significaiva disminucion de la ca-
lidad de vida, y una elevada morbi -
mortalidad. Los criterios diagndsticos ufiliza-
dos actualmente, definidos en 1980, -Tabla
1- engloban pacientes con caracteristicas
clinicas definidas. Sin embargo, no incluyen
pacientes con rasgos patologicos tempranos,
antes que la enfermedad cause dano organi-

co.

Criterios de clasificacion

de la esclerosis sistémica 1980
A) Criterios mayores
E sclerodermia proximal: endurecimiento simétrico
de la piel de los dedos y en forma proximal a las arti-
culaciones metacarpofalangicas y metatarsofalangi-
cas. Los cambios pueden afectar toda la extremidad,
la cara, el cuelloy el tronco.
B ) Criterios menores
1) Esclerodactilia: endurecimiento de la piel de los
dedos
2) Cicatrices digitales o pérdida de tejido en los
pulpejos de los dedos.
3 ) Fibrosis pulmonar bibasal: patron reticulonodular.
Para el diagnéstico se requiere un criterio mayor y

dos criterios menores.

Leroy y Medsger han propuesto criterios
potenciales para clasificar Esclerodermia
sistémica muy temprana: Fenomeno de Ray-
naud, patron de capilaroscopia periungueal
tipo esclerodermiforme y presencia de anti-
cuerpos especificos de esclerodermia. Sin
embargo estos no han sido validados y no
son ufilizados ampliamente.

La necesidad de un diagndstico tan tempra-
no como sea posible, se fundamente en po-
sibilidad de indicar terapéuficas que puedan
llegar antes que el compromiso organico.

El Consenso de Delphi reunio 110 expertos
en Esclerodermia sistémica, (EULAR Scle-
roderma Trials and Research Group. J.
Avouac, J Fransen, UA Walker, V Riccieri,
4V Smith, C Muller, | Miniati, IH Tamer, S
Bellando Randone, M Cutolo, Y Allanore,
O Distler, G Valentini, L Czirjak, U Muller-
Ladner, DE Furst, A Tyndall, M Matucci-
Cerinic, EUSTAR Group ) que luego de va-
rios encuenfros han identificado los elemen-
tos de alta relevancia clinica para el diag-
nostico muy temprano de la Enfermedad.
Estos parametros involucran rasgos clinicos,
microvasculares € inmunologicos. -Tabla 2-
El fenomeno de Raynaud y la tumefaccion
de los dedos son hallazgos facilmente reco-
nocibles por el médico dermatologo enfrena-
do.



Criterios de alta relevancia
clinica para diagnéstico
muy temprano de
Esclerodermia sistémica
determinados y ratificados por
la Asamblea EUSTAR

Fenémeno de Raynaud
Tumefaccién de dedos
Capilaroscopia con patron
esclerodermiforme

Anticuerpos anticentromero
positivos

Anticuerpos anti topoisomerasa 1
positivos

1-2 Dedos edematoso o tumefactos
3 Fendmeno de Raynaud.

Es importante enfatizar que el nicleo central
De los Criterios preliminares de Delphi es
una opinion subjetiva de un grupo de exper-
tos en esclerodermia. Esto no debe ser con-
fundido con la validacion de criterios particu-
lares. Dicha validacion se obtendra de una
cohorte observacional prospectiva que de-
terminara la sensibilidad y especificidad y

valor predictivo de los rasgos escogidos.

Videocapilaroscopia periungueal 200X
A Megacapilar

B. Disminucion de la densidad capilar
C. Micro hemorragias

Se observa ademas desarreglo del lecho
ungueal




Primer
nivel
sospecha

Fenémeno de Raynaud
Dedos tumefactos
Anticuerpos antinucleares positivos

Evaluacién de pacientes

Segundo
nivel
Diagnéstico

Capilaroscopia y
autoanticuerpos
especificos

Si es negativo

Manometria esofagica

Tomografia computada alta resolucion
Test de funcion pulmonar

Biopsia de piel comprometida

Si es negativo

Si positivo

Seguimiento

Tratamiento
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