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Grupos Inmunológicos 
SSc Difusa
Anticuerpo Hallazgos

Scl‐70/ATA
(15‐20%)

•Úlceras digitales(63%)
•Afectación cutánea
(71%)
•CRE (10%)
•EPID (23%)
•«Menos HAP»

RNApol I,III
(20%)

•Afectación cutánea 
(85%)
•CRE (28%)
•«Menos riesgo EPID»

U3 RNP/fibrillarin
(<5%)

•Afectación cutánea 
(64%)

•Úlceras Digitales (58%)
•EPID (23‐59%)
•HAP (24%)
•Miopatía (18%)

SSc Limitada
Anticuerpo Hallazgos

ACA
(25‐30%)

•Úlceras digitales (61%)
•Calcinosis (46%)
•Afectación esofágica (57%)
•HAP (19%)
•«Protector EPID»

U1 RNP
(10%)

•Artritis (94%)
•Miopatia (27%)

•EPID (22%)
•HAP (14%)

Pm/Scl
(3‐5%)

•Miopatía (58%)

•Calcinosis (39%)
•Úlceras digitales (32%)
•EPID (27%)

Th/To
(<5%)

•EPID ( 16%)
•Calcinosis (39%)
•HAP ( 32%)
•GI (13%)

Steen V et al. Rheum Dis N Am 2008
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Vasculopatía digital

• Fenómeno de Raynaud: IDS y UD.

• Impotencia funcional: identificación de 
pacientes de riesgo.

• Presencia previa de UD.

• Afectación cutanea 

• < DLCO 

• VSG, IL‐6

• Relación con autoAc

• Marcadores de daño endotelial 
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Vasculopatía Digital

• Areas avasculares 

• PEFT

• CSURI> 2,96

• Seguimiento?

• Respuesta a tratamiento?
– UD sin infección

– > densidad capilar

– CSURI < 2,96



Afectación cutánea

• Variabilidad

• Peor 
pronóstico(mRSS>20)

• Fricciones tendinosas

• ATA‐I, RNApol I,III

• NT‐proBNP

• Ulceras cutáneas

mRSS Durometry US 20MHz

•Validated
•Skin
thickness
•Interobs. 
reliability
bad
•Early
stages

•Useful
•Skin
hardness
•Interobs. 
reliability
good

•Useful
•Oedema
Skin
thickness
•Interobs. 
reliability
good
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Afectación Gatrointestinal
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• 50‐90% pacientes

• RGE, disfagia, malabsorción, perdida de peso, HDA, HDB, pseudoobstruccion intestinal , 
sobrecrecimiento bacteriano,  diarrea, restreñimiento, incontinencia esfínter, 
distensión...

• Riesgo elevado de EB

• Relación entre afectación intersticial pulmonar y compromiso esofágico

• 15% malnutrición.

• Monitorización

• Peso y IMC inicial (<20kg/m2)

• prealbúmina

• Valoración esofágica inicial: manometría, PH studies  ± FGS  Si EB: FGS cada 2‐3a (no 
displasia) or anual (displasia de bajo grado presente).

• Si sintomas clinicos  FGS/FCS, manometría anal (incontiencia), 
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Afectación articular y 
musculoesquelética

Monitorización y seguimiento
• Artritis

– Sinovitis en ± 16%.

– U1‐RNP, RNApol.

– Síndromes de superposición

– antiPCC, FR

– MRI, US

• Miositis

– Pm/Scl

– dcSSc

– CK.

– EMG, biopsia muscular.
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Afectación pulmonar intersticial

• 70‐90% casos (40% clínicamente relevante).

• La probabilidad de EPID en los primeros 3 años es del 25%.

• dcSSc mas riesgo (ATA‐I, U3RNP) : mayor riesgo en los 5 primeros años desde el diagnóstico 
(mayor caída de DLCO).

• lSSc también tienen riesgo! (U1‐RNP, Pm/Scl, Th/To).

• Predominancia de patrón Neumonía Intersticial no Especifica (NINE) sobre el de Neumonía 
Intersticial Usual (NIU): 76% vs 11%

Detección y monitorización

• TACAR basal /seguimiento

• PFR COMPLETAS iniciales y con DLCO anuales.

• LBA: infecciones ocultas/oportunistas.

• Biopsia pulmonar únicamente en dudas diagnósticas.

• Esputo inducido?

• Capilaroscopia?
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EPID
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HAP y SSc
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Years 
Surv

5 y 10 y 15 y

SSc‐PAH 67% 43% 24%

SSc‐no 
PAH

87% 72% 70%

HR mortality SSc‐PAH 3.2(1.8‐5.7) (p<0.001)
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HAP
Detección y monitorización
• Diagnóstico UNICAMENTE por KT 

cardiaco derecho:  mPAP > 
25mmHg & PCP < 15mmHg. 

• Ecocardiografía Doppler anual.

• DLCO< 55% en PFR.

• FVC/DLCO> 1,6‐1,8

• NT‐ proBNP.

• VCP periungueal.

• Ecocardiograma estrés?
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Afectación Cardíaca

• La prevalencia de la afectación cardiaca está infraestimada 
dado la silencia de la misma.

• Los síntomas muchas veces se atribuyen a otras causas 
(pulmonares, músculo‐esqueléticas, esofágicas...)

• Cambios vasculares, fibróticos e inflamatorios pueden afectar 
a miocardio, pericardio, válvulas, vasos coronarios y sistema 
de conducción.

• Mal pronóstico: 70% mortalidad  5 años. 

Detección y monitorización

•Concentración anual de NTproBNP nos 
puede indicar afectación cardíaca siliente 
incipiente (VI/VD).

•Ecocardiograma anual ( derrame 
pericárdico )

•ECG/Holter (alteraciones de conducción)

• cardioRNM (miocarditis vs fibrosis)
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Afectación Renal

• No toda afectación renal es CRE: 
enfermedad renal crónica, GMN, 
D‐pen…

• Puede ser la primera 
manifestación de la enfermedad.

• La presencia de proteinas en TRO 
se relaciona con la supervivencia 
de los enfermos

• CRE:

– 10‐15% dSSc

– RNA pol I /III

– Corticoides  > 15mg/d 
preceden

Detección y Monitorización:

– TA mensual/diaria.

– Creatinina, FG.

– Proteinuria (CRE< 1g/24h ), 
hematuria

– ANCA ( vasculitis renal/ GMN) 
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Conclusiones 
La Esclerosis Sistémica se caracteriza por:

heterogeneicidad,

Curso impredecible,

Alta mortalidad

Resistenica a terápias

Los autoanticuerpos especificos al momento del dx nos pueden ayudar en la
monitorización posterior de nuestros enfermos.

La clave de la mejoría de pronóstico en pacientes con SSc es la detección PRECOZ de las
complicaciones (complicaciones pulmonares).

El papel de algunos péptidos y de la VCP probablemente ganarán importancia la
monitorización de la enfermedad.

No podemos descuidar la presencia de comorbilidades que se pueden asociar con la
enfermedad.
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