ESCLERODERMIA

Problema; mas ©
ade la pie

No es muy conocida por su baja incidencia, pero la esclero-
dermia provoca una serie de afecciones, no solo cutaneas,
graves para la salud. Saber reconocer sus sintomas favorece
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el retraso de su evolucion.

IASOCIACION ESPANOLA DE ESCLERODERMIA

uando hablamos de una

enfermedad rara nos refe-

rimos a aquella que presen-

ta una bajaincidenciaenla
sociedad, pero esto no indica que
carezca de relevancia su estudio y
tratamiento. Una de estas patologias
poco frecuentes es la denominada
esclerodermia, incluida en el grupo
de las colagenosis (enfermedad del
tejido conectivo).

A FONDO

El término esclerodermia significa
literalmente piel dura, e incluye un
grupo heterogéneo de patologias que
tienen en comun el endurecimien-
to y el adelgazamiento cutdneo. En
concreto, se pueden diferenciar dos
tipos principales, la localizada que
afecta a la piel del rostro, las manos
y los pies; y la sistémica que también
puede repercutir en los vasos sangui-
neos Yy los principales érganos inter-
nos como son los rifones, el corazén
o los intestinos.
Se trata de una enfermedad crénicay
reumadtica autoinmune, lo que signi-
fica que el sistema inmunoldégico del
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Sin un por qué

a causa de la esclerodermia si-
|_gue sin conocerse. Parece ser
que los factores genéticos tiene
un papel importante en su origen
y se habla de una posible rela-
cion con la exposicién a ciertos
quimicos, pero no hay resultados
claros que asi lo demuestren, por
lo que estd resultando complica-
do dar con la causa concreta de a
enfermedad.

Se diagnostica a través de

laboratorio, Rayos
X'y pruebas de
funcién pulmonar,
determinan la
extension y seve-
ridad de la altera-
cion de los distintos
érganos internos.

la historia clinica y los | 4

hallazgos fisicos. Las

determinaciones de ‘ \
-l )

organismo actUa de manera anormal.
Cuando una persona padece esta
enfermedad, presenta un depésito
excesivo de los componentes del co-
ldgeno (proteina resistente y fibrosa,
esencial en la unién, la consolidacion
de las células y proporciona elasti-
cidad a los tejidos corporales), que
produce una fibrosis (proliferacion
del tejido conectivo fibroso) de los
tejidos y alteraciones estructurales
en el lecho vascular.

SUS COMIENZOS

La esclerodermia afecta de tres a
cinco veces mas a mujeres que a
hombres, sin que se conozca
la causa de esta diferen-
ciacion. La edad media
de comienzo es alre-
dedor delos cuarenta
anos, aunque tam-
bién puede afectar
: aninos, y la supervi-
vencia es del 80 por
ciento al cabo de los

cinco anos.
Clinicamente presen-
ta un comienzo insidioso

Futuro poco preciso

| prondstico de los pacientes con

esclerodermia es muy variable e
impredecible, en un gran nimero de
casos la enfermedad se estabiliza en

unos afos y solo progresa lentamente.

La mayoria de los enfermos presentan
signos de afectacién visceral.

La evolucién de los primeros afios es
de vital importancia, considerando los
primeros 12-18 meses de la enferme-
dad como el periodo critico, ya que

el pronéstico a corto plazo es malo si
aparecen durante este tiempo mani-
festaciones cardiacas, pulmonares o

renales. Sin embargo, en otros casos,
como son los pacientes con sindro-

me de CREST (acrénimo en inglés de
Calcinosis o calcificaciones subcutaneas;
fenémeno de Raynaud; Esclerodactilia

y Telangiectasia), la enfermedad puede
permanecer limitada y no progresar
durante largos periodos, aunque con el
tiempo se desarrollaran otras alteracio-
nes viscerales, incluyendo hipertension
pulmonar y un tipo de cirrosis biliar
primaria. En muchas ocasiones existe
una relacién directa entre la extension
de la afectacion cutanea y el prondstico.

El consejo

Si padeces esclerodermia o
tienes alguna personas allegada que
la padezca, puedes ponerte en
contacto con la Asociacion
Espaiola de Esclerodermia, ya que
disponen de informacion vy servicios
enfocados para estos pacientes.
Mads informacion:
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< con dolores generalizados en las ar-

ticulaciones, rigidez, fatigabilidad y
pérdida de peso, precedidas por el
fenémeno de Raynaud (sudoraciony
frialdad distal en los dedos de manos
y pies, y coloracién azulada o rojiza
parcheada de la piel de los dedos), y
un progresivo endurecimiento de la
piel, sobre todo de las manos, durante
un nimero variable de afos.

EFECTOS FisICOS

La afectacion cutanea es la mani-
festacion clinica mas caracteristica de
la enfermedad, la cual evoluciona en
tres fases sucesivas:

Fase inicial o edematosa: afecta

fundamentalmente los dedos de
las manos.

F ase intermedia o indurativa: la

piel aparece engrosada y tirante,
y adquiere una textura dura con pér-
dida de elasticidad y desaparicién
de pliegues cutdneos. Se acompana
de rigidez articular, asi como de un
rostro carente de expresividad con
microstomia (disminucion de la aper-
tura bucal) y desapariciéon de surcos
peribucales.

La ultima fase o atréfica: presen-

cia de atrofia y adelgazamiento
epidérmico.

Por otro lado, entre las manifes-
taciones clinicas destacan las mus-
culoesqueléticas al surgir roces por
friccion sobre ciertas articulaciones,
sobre todo en las rodillas y en vainas
tendinosas; contracturas en la flexién
en dedos, mufecas y codos; y Ulceras
tréficas en los dedos.

EL MAL POR DENTRO

En algunos pacientes la enfermedad
se presenta como una manifestacion
visceral, sin apenas alteraciones cuta-
neas. Entre otras afecciones pueden
surgir alteraciones gastrointestinales,
como disfagia, insuficiencia del cardias
y esfinter esofagico inferior, y esofagitis
por reflujo con formacién secundaria
de ulceraciones y estenosis. También
pueden aparecer otras alteraciones
menos frecuentes, entre las que se
encuentran la metaplasia de Barret,
neumatosis intestinal (presencia de gas
en los tejidos) y cirrosis biliar primaria.
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En busca de la cura

N o se conoce ningun tratamien-
to curativo de la enfermedad.
La mayor parte de los progresos en
la cura se han realizado en trata-
mientos destinados a las manifes-
taciones sistémicas de la misma

o para la isquemia de los dedos,

el Raynaud, el trastorno motor
esofagico y la alteracién intersticial
pulmonar.

Las lineas de investigacién van

encaminadas al estudio de aquellas
terapias que pudieran modificar

el curso de la enfermedad. Se ha
experimentado con diferentes
farmacos, como la d-penicilamina, la
interferén gamma y la relaxina re-
combinante humana, que inhibirian
la produccién de colageno por los
fibroblastos y podrian mejorar la
esclerosis dérmica, aunque todavia
no existen resultados concluyentes.

Por otro lado, los pulmones son uno
de los 6érganos que mas afecta esta
enfermedad, ya que es frecuente el
diagndstico de una fribrosis pulmonar,
asi como pleuritis (inflamacién agu-
da de las membranas que cubren los

pulmones) e hipertensién pulmonar.

A nivel del corazén puede surgir
pericarditis con derrama, arritmia car-
diaca, e insuficiencia cardiaca crénica
secundaria a la hipertension pulmo-
nary poco sensible a la digoxina.




