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Factors lesius

Esclerosi sistèmica: fisiopatologia



Esclerosis sistèmica: tractament



No drug should be discarded until it 

has been tried in systemic sclerosis !

Cap medicament ha de 

ser rebutjat fins que no 

s’ha intentat a 

l’esclerosi sistèmica!
Dr. Eric Bywaters



Mesures generals

Evitar el tabac

Evitar l’estrès

Evitar aquells fàrmacs amb efectes vasoconstrictors

Mesures físiques per evitar el fred: guants, mitjons, ...

Pastilles que desprenen calor

(carbó actiu)

Fenomen de Raynaud
Esclerosi sistèmica: tractament



Indicat en aquelles persones en les quals el 
fenomen de Raynaud interfereixi en les 
activitats de la vida diària

Fàrmacs
Fenomen de Raynaud

Esclerosi sistèmica: tractament



Antagonistes dels canals del calci (1ª línia)
Nifedipí 10-40 mg / 8 hores

Amlodipí 5-20 mg / dia

Felodipí 2,5-5 mg / dia

Diltiazem 30-120 mg / 8 hores

Antagonistes receptors angiotensina
Losartan 25-100 mg / dia

Vasodilatadors perifèrics
Pentoxifilina 400 mg / 8 hores

Fàrmacs
Fenomen de Raynaud

Esclerosi sistèmica: tractament

NEJM 2002; 347: 1001-8

Efectes 2aris

Hipotensió
Cefalea
Sofocacions
Edemes
Taquicàrdia



Inhibidors selectius serotonina
Fluoxetina 20-40 mg / dia

Estatines
Atorvastatina 10 - 40 mg / dia

Fàrmacs
Fenomen de Raynaud

Esclerosi sistèmica: tractament



Paracetamol 1g / 8 hores +

Dexketoprofè (Enantyum®) 25 mg / 12h 

o Metamizol (Nolotil®) 2 g / 8h

+/- Tramadol

+/- Pegat d’opioides

Analgèsia
Fenomen de Raynaud greu

Esclerosi sistèmica: tractament



Prostaglandines
Alprostadil (Sugiran®)

Endovenós / Ús hospitalari

Pauta HGG: 40-60 micrograms (2-3 ampolles) en 250 cc 
de sèrum fisiològic a passar en 3 hores ev durant 21 
dies laborables

Iloprost
Endovenós o inhalat / Ús hospitalari

Pauta ev: 0,5-2 ng/kg/min a pasar durante 6-8 hores 
durant 3-5 dies

Fàrmacs
Fenomen de Raynaud greu

Esclerosi sistèmica: tractament



Antagonista receptor endotelina
Bosentan (Tracleer®)

Via oral / Ús hospitalari

Pauta: 62,5 -125 mg cada 12h

Inhibidor fosfodiesterasa 5
Sildenafilo (Revatio®)

Via oral / Ús hospitalari

Pauta: 20 -150 mg / dia

Tadalafilo (Cialis®)

Fàrmacs
Fenomen de Raynaud greu

Esclerosi sistèmica: tractament

Efectes 2aris
Alteració funció hepàtica

Ambrisentan 
(Volibris®)



Antiagregant

AAS 100 mg / dia

Anticoagulant

HBPM a dosis plenes

Antibiòtics

Antisèptics

Fàrmacs
Fenomen de Raynaud greu

Esclerosi sistèmica: tractament



Quirúrgic

Desbridament quirúrgic

Simpatectomia digital

Simpatectomia cervical / lumbar

Amputació

Fàrmacs
Fenomen de Raynaud greu

Esclerosi sistèmica: tractament



Hidratació cutània

Glucocorticoides tòpics / orals a dosis baixes

Antihistamínics

Metotrexato (MTX)

ES cutània difusa: fase inicial

10-15 mg / setmana via oral o parenteral

Avaluació anual índex cutani Rodnan

Afecció cutània
Esclerosi sistèmica: tractament

Engruiximent cutani i pruïja

Ann Rheum Dis 2009; 68: 620-8



Diltiazemα 240-480 mg / dia
Signes inflamatoris, AINE o colquicina
Lesió ulcerativa infectada, antibiòtic

Minociclina β 50 a 100 mg / dia x 4-8 setm, 
cicles cada 3-4 mesos

Rituximab γ 375 mg/m2 x 4 setmanes cada 6 m, 2 cicles

Cirurgia

Afecció cutània
Esclerosi sistèmica: tractament

Calcinosi

α Arthritis Rheum 1995; 38:1646-54
βAnn Rheum Dis 2003;62:267-9

γ Semin Arthritis Rheum 2012;41:822-9



AINEs

Glucocorticoides orals a dosis baixes

Fisioteràpia

Hidroxicloroquina, Metotrexato

Afecció articular
Esclerosi sistèmica: tractament

Afecció muscular
Conducta expectant

Glucocorticoides +/- immunosupressor (MTX, AZA)



• Disfàgia orofaríngica
• Hipomotilitat esofàgica
• Hèrnia hiatus
• Hipotonia esfínter esofàgic
• Refluxe gastroesofàgic (RGE)
• Esòfag de Barret
• Estenosi esofàgica
• Gastroparèsia
• Síndrome de malabsorció
• Sobrecreixement bacterià (diarrees)
• Restrenyiment
• Incontinència anal

Esclerosi sistèmica: tractament

Afecció digestiva



Higiene bucodentària

Recomanacions higiènico-dietètiques en les disfàgies

Lubricació i textura aliments, poques quantitats i 

sovint, aliments “prohibits”: pa motlle, fruits secs, conill …

Recomanacions higiènico-dietètiques en el RGE

Elevar capçalera del llit, menjar 2h abans d’anar a 

dormir, evitar xocolata – alcohol – greixos …

Afecció digestiva
Esclerosi sistèmica: tractament

Disfàgia orofaríngia, esofàgica i refluxe GE

Reumatol Clin 2012;8:135–140



Procinètics
Domperidona 10-20 mg (1-2 cullerades) uns 15 

minuts abans dels àpats
Antibiòtics: eritromicina, amoxicil·lina-clavulàmic, ...

Inhibidors de la bomba de protons

Omeprazol 20-40 mg al dia

Esomeprazol 20-40 mg al dia

Dilatacions esofàgiques amb bujia

Afecció digestiva
Esclerosi sistèmica: tractament

Disfàgia esofàgica, RGE i gastroparèsia

40 % asimptomàtics



Tractament amb ferro
Suplements de vitamina D i B12

Cribatge malnutrició

Afecció digestiva
Esclerosi sistèmica: tractament

Trastorn gàstric i intestinal

30 % malnutrició

J Rheumatol 2009; 36: 2737–43



Pas 1 + Pas 2 + Pas 3

Pas 1
IMC  

IMC puntuació

> 20 = 0
18,5-20 = 1
<18,5 = 2

Pas 2
Pèrdua de pes

↓ pes 3-6 mesos        puntuació

< 5% = 0
5-10% = 1
> 10% = 2

Pas 3
Efecte malaltia intercurrent

Malaltia aguda greu i que ha 
estat o es creu que no menjarà 
res en > 5 dies   

Puntuació 2 

0 Baix risc

Freqüència cribratge

A cada visita

1 Risc moderat
Donar consell

Valoració nutricional

Freqüència cribratge

Hospitalitzat: setmanal 

A domicili:  2 mesos

2 Alt risc
Valoració nutricional

Freqüència cribratge

Hospitalitzat: setmana 

A domicili:  mes

Test Cribratge Universal de Malnutrition (MUST)

www.bapen.org.uk



Full de registre alimentari
DILLUNS DIMARTS DIMECRES DIJOUS DIVENDRES DISSABTE DIUMENGE

ESMORZAR
- hora

MIG MATI
- hora

DINAR
- hora

MITJA TARDA
- hora

SOPAR
- hora

RESSOPÓ
- hora

ALTRES 

Reumatol Clin 2012;8:135–140

Especificar quantitat de l’aliment

Càlcul de la despesa energètica total
Equació de Harris-Benedict



Alimentació bàsica adaptada

Suplementació orals 

nutricionals

Nutrició enteral

Nutrició parenteral

Afecció digestiva
Esclerosi sistèmica: tractament

Malnutrició energètica

Trastorn anorectal



Afecció pulmonar
Esclerosi sistèmica: tractament

Pneumopatia intersticial
Patró en vidre esmerilat
(Ground glass opacification)

Patró en rusc d’abelles
(reticulo-nodulillar)



Afecció pulmonar
Esclerosi sistèmica: tractament

Pneumopatia intersticial “activa”
Mesures antirefluxe (RGE)

Prednisona 10-30 mg al dia oral +
N-acetil cisteina 600 mg / 8 h +
Ciclofosfamida 

600-800 mg/m2 ev mensual durant 6 mesos reavaluar 
bimensual durant 6 mesos reavaluar 
trimestral fins arribar als 2 anys (!?)

Alternatives: 

Azatioprina 2,5 mg / Kg / dia oral
Micofenolat mofetil
Rituximab



Esclerosi sistèmica: tractament

Afecció pulmonar

Clin Rheumatol 2011; 30: 1393-98

Myfortic® 720 mg / 12h

N=14 (8 SSc difusa; 8 aScl70+)
6 milloren (↑10% CVF als 12 mesos)
5 estables
3 empitjorament

Pulm Med 2012. Meta-analysis



Esclerosi sistèmica: tractament

Afecció pulmonar

Rheumatology 2010; 49: 271-80

Clin Exp Reumatol 2012

Rituximab 375 mg / m2 x 4 infusions 
setmanals als 0, 6, 12 i 18 mesos

N=8 (SSc difusa aScl70+)
Millora CVF, DLCO, índex cutani
Disminució depòsit col·lagen cutani



Afecció pulmonar
Esclerosi sistèmica: tractament

Hipertensió arterial pulmonar
1/3 asimptomàtics

Sospita diagnòstica
PFR = volums normals amb DLCO baixa

Cateterisme cardíac

Descartar

Malaltia tromboembòlica

Cardiopatia associada

Rheum Dis Clin North Am 2003;29:335-49



Esclerosi sistèmica: tractament

Afecció pulmonar
Hipertensió arterial pulmonar
Antagonistes canal calci i/o ARA II
Anticoagulació +/- diürètics +/- O2
Anàlegs prostaglandines

Epoprostenol
Trepostinil
Iloprost

Antagonista receptor endotelina
Bosentan
Ambrisentan

Inhibidor fosfodiesterasa
Sildenafilo
Tadalafilo

Cirurgia: septostomia atrial, trasplantament pulmonar





Alteracions del ritme cardíac
Disfunció sistòlica i diastòlica
Malaltia coronària
Pericarditis / Taponament

Tractament de les arítmies
Digitàlics ...

AINEs
Glucocorticoides orals a dosis baixes

Pericardiocentesi / pericardiectomia

Afecció cardíaca
Esclerosi sistèmica: tractament



HTA
Nefropatia renal crònica - diàlisi
Crisi renal esclerodèrmica
Nefropatia ANCA+

Inhibidors enzim convertidor angiotensina
Captopril

+/- ACC +/- ARAII

Diàlisi / Trasplantament renal

Immunosupressors

Afecció renal
Esclerosi sistèmica: tractament





Órgan Diagnòstic Tractament

Fenomen de Raynaud
Úlceres digitals

Capil·laroscòpia
Exploració física

Calciantagonistes /
Prostaglandines / Bosentan

Cutani / articular /
muscular

Rodnan / exploració física / 
enzims musculars

Fisioteràpia
Glucocorticoides / Metotrexato

Esòfag
Estòmac
Intestí

Mano-pHmetria / TEGD
Gastroscòpia
Trànsit / Enema amb bari

IBP                     Valoració
Procinètics         Nutricional
Antibiòtics

Crisis renals
Altres trastorns renals

Monitorització TA
Creatinina / Urianàlisi

IECA
Altres hipotensors

Malaltia parenquimatosa Espirometria-DLCO /   
TACAR pulmonar

Glucocorticoides
CF, AZA, MMF, RTX

HAP Ecocardio / Cateterisme Vasodilatadors: ERA, PDE5I, PG

Cor
Pericardi

ECG / Ecocardiograma Digitàlics, …
AINE, glucocorticoides

Adaptació d’Ann Rheum Dis 2009; 68: 620-8

Esclerosi sistèmica: tractament







Criteris diagnòstics esclerosi sistèmica
CRITERI MAJOR
Esclerosi cutània proximal

CRITERIS MENORS
Esclerodactília
Cicatrius o úlceres digitals
Fibrosi pulmonar basal bilateral

Arthritis Rheum 1980; 23: 581-90

97% Sensibilitat i 98% Especificitat

1 criteri major
o 2 criteris menors



Càlcul de la despesa energètica total

Homes:   DEB = 66,5 + (13,7 x pes) + (5 x talla) – (6,8 x edat)

Dones:    DEB = 665 + (9,6 x pes) + (1,85 x talla) – (4,6 x edat)

DET = DEB x FA (factor activitat física) x FE (factor estrés) 

FA: Llit (repós) = 1; llit (moviment) = 1,2; deambulació = 1,3

FE: cirurgia programada = 1,2; politraumatisme = 1,35; sepsis = 1,6;  

grans cremats = 2,1

Equació de Harris-Benedict (pes=kg, talla=cm, edat=anys)

Kcal/dia



Proteínes

Hidrats de carboni

Greixos

Alimentació bàsica adaptada: enriquir la dieta


