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Resumen—Introduccion: La esclerosis sistémica progresiva es una enfermedad autoinmune crénica de causa desconocida que ataca
al tejido conjuntivo, y se caracteriza por alteraciones vasculares y fibrosis de tejidos y 6rganos. Existe una forma limitada denominada
CREST, caracterizada por la presencia de calcinosis, fendmeno de Raynaud, fibrosis esofdgica, esclerodactilia y telangiectasias, presentes
en este caso clinico. Reporte de Caso: Paciente femenina de 54 afios de edad con antecedente de esclerodermia diagnosticada hace 5
afios con multiples amputaciones, acude por odinofagia, pirosis, dolor epigéstrico de caricter urente, fendémeno de Raynaud, calcinosis,
ademds con lesion ulcerativa a nivel del pie izquierdo con apariencia necrética, acompaiiado de dolor y ademas palidez generalizada y
cansancio. Al momento del ingreso se inicia antibioticoterapia por infeccién de partes blandas, se transfunden dos paquetes globulares
por criterios de anemia severa, ademds presenta estenosis esofdgica por lo que se le realiza dilatacién con balén. Se afiade Prednisona,
Pentoxifilina, Nifedipino, Sildenafilo, Metrotexate, se afiade Calcipatril mds Betametasona. Posteriormente cirugia vascular acude a
valoracion de la paciente y determina que la misma requiere amputacion de miembro afectado, sin embargo, la paciente se negé a aceptar
la terapéutica emitida por cirugia vascular, y a su vez, permanece siendo tratada bajo consulta externa a la espera de decision terapéutica.
Conclusiones: Se presenta este caso por ser una patologia catalogada como rara, y que por sus complicaciones es importante compartirla
con la comunidad médica. Rev Med Clin 2023;7(1):e04022307004
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Abstract—Progressive Systemic Sclerosis With CREST Syndrome. Case Report

Introduction: Progressive systemic sclerosis is a chronic autoimmune disease of unknown cause that attacks connective tissue,
and is characterized by vascular alterations and fibrosis of tissues and organs. There is a limited form called CREST, characterized
by the presence of calcinosis, Raynaud’s phenomenon, esophageal fibrosis, sclerodactyly, and telangiectasias, present in this clinical
case. Case Report: 54-year-old female patient with a history of scleroderma diagnosed 5 years ago with multiple amputations, presents
for odynophagia, heartburn, burning epigastric pain, Raynaud’s phenomenon, calcinosis, also with an ulcerative lesion in the left foot
with necrotic appearance, accompanied by pain and also generalized paleness and fatigue. At the time of admission, she was started
with antibiotic therapy due to soft tissue infection, two blood packets were transfused due to severe anemia criteria, she also presented
esophageal stenosis for which she was dilated with a balloon. Prednisone, Pentoxifylline, Nifedipine, Sildenafil, Methotrexate are added,
Calcipatril plus Betamethasone is added. Subsequently, vascular surgery goes to the evaluation of the patient and determines that it
requires amputation of the affected limb, however, the patient refused to accept the therapy issued by vascular surgery, and in turn, remains
being treated under outpatient consultation while waiting for therapeutic decision. Conclusions: This case is presented because it is a
pathology classified as rare, and that due to its complications it is important to share it with the medical community. Rev Med Clin
2023;7(1):e04022307004
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ESCLEROSIS SISTEMICA PROGRESIVA CON SINDROME DE CREST

INTRODUCCION

a esclerosis sistémica o esclerodermia es una enferme-
dad autoinmune crénica que ataca al tejido conjuntivo,
se caracteriza por alteraciones vasculares y fibrosis de tejidos
y 6rganos; entre los de afectacién mds importante, el cora-
z6n, pulmones, tracto gastrointestinal y rifiones.! En base a
la extension de la afectacion cutdnea se han clasificado los
pacientes en dos formas clinicas: esclerosis sistémica difusa
(ESD) y esclerosis sistémica limitada (ESL). En este tltimo,
se incluye el sindrome de CREST y la “sine scleroderma",
forma clinica que cursa con ausencia de afectacion cutdnea.
La ESL se caracteriza por una afectacion cutdnea de la cara
y distal a rodillas y codos, el compromiso visceral es menos
frecuente y tardio, y la progresién mas lenta. En la ESD Ia
afectacion de la piel es precoz y se extiende proximalmente
a extremidades y tronco, la progresion es rdpida y se asocia a
compromiso visceral precoz, en los 5 primeros afios de evo-
lucién. En algunos casos, los pacientes pueden presentar un
sindrome de solapamiento, es decir, retinen simultineamente
criterios de ESD o ESL y de otra conectivopatia.> Su etiolo-
gia es desconocida, afecta a las mujeres 3 veces mds que a
los hombres, predomina en la raza negra y tiene prevalencia
entre la tercera y quinta décadas de la vida, ademas se han
descrito estudios en los que se evidencia la participacién de
factores ambientales y susceptibilidad genética.* Su epide-
miologia varia segun la region geogrifica; en Estados Unidos
se estableci6 una incidencia de 19.3 nuevos casos por millén
de habitantes adultos por afio y una prevalencia de 242 ca-
sos por millén.* Otros estudios establecieron una prevalen-
cia anual desde 2003 a 2008 de entre 50 a 30 casos por cada
100.000 habitantes.’ En el Reino Unido la incidencia es de
8.2 casos por cada 100.000 habitantes.® En Taiwdn, Asia se
reporté una incidencia de 5.6 casos por cada 100.000 habi-
tantes.’ Mientras que en México se registran 1.7 a 2.6 casos
por cada 10 000 pacientes nuevos.” En Ecuador no se han
descrito estudios de importancia sobre esta enfermedad. Te-
niendo en cuenta que no es una enfermedad frecuente, deci-
dimos realizar el presente reporte para describir el cuadro cli-
nico, los exdmenes complementarios, el tratamiento de este
paciente y compartir estos hallazgos con la comunidad mé-
dica en general.

REPORTE DE CASO
Informacion del Paciente

Paciente femenina de 54 afios, mestiza, casada, ama de ca-
sa, reside actualmente en Puerto Limén, Santo Domingo de
los Tséchilas, Ecuador; con antecedente patoldgico de escle-
rodermia diagnosticada hace 6 afios. Refiere padecer desde
hace un afio dolor al deglutir alimentos, acompafiado de pi-
rosis y dolor epigéstrico de cardcter urente, por otra parte, re-
fiere episodios de cambios en la coloracién de sus dedos de
la mano a la exposicién al frio, ademads de notar la presencia
de masas sélidas a nivel de gliteo con lesion ulcerativa, ade-

Datos de contacto: Ashley Carolina Cuzco-Macias, Centro de Salud San-
ta Rosa, Heliecer Hidalgo y Punin, Riobamba, Chimborazo, Ecuador., Tel:
(593) 23 81 4400, carolinacuzcomacias @ gmail.com
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mads refiere aparicion de tlceras a nivel del pie izquierdo con
mal olor, acompafiado de dolor y coloracién negruzca. Hace
unos dias nota palidez marcada, cansancio e intensificacion
del dolor en dedos del pie izquierdo, razén por la que acude
al servicio de emergencia del Hospital Gustavo Dominguez.

Hallazgos Clinicos

Al examen fisico la paciente presenta piel hipo eldstica, de
tipo acartonada, descamativa, con zonas de hipo e hiperpig-
mentacion y telangiectasias (Figura 1), escleras y conjuntivas
pélidas. En el rostro se observa la presencia de labios finos
y signo del cédigo de barras en el orbicular de los labios.
No hay presencia de adenopatias en cuello ni térax, tiene una
amputacién del segundo y tercer dedo de la mano derecha
con presencia de ndédulos y calcinosis en el antebrazo del
mismo lado (Figura 2), se evidencia esclerodactilia (Imagen
3); en gliiteo izquierdo se evidencia la presencia de calcino-
sis con aparente fistula con secreciéon verde amarillenta en
poca cantidad. Ademas, la fuerza muscular de las extremida-
des superiores se mantiene, pero presenta atrofia palmar de
ambas manos lo que impide su cierre total e hipo coloracién
en los dedos secundario a vasoconstriccién periférica (Signo
de Raynaud). Los pulsos distales de la extremidad inferior
izquierda se encuentran disminuidos. Respecto a los pies, se
encuentra una lesién necrética de aproximadamente 2x3 cm
de consistencia dura a nivel del dedo pulgar del pie izquier-
do, a nivel del talén del pie del mismo lado se presencia una
lesion de 2x2 cm de consistencia blanda y apariencia necré6-
tica; se encuentra ademds una lesion ulcerosa y purulenta de
3x1 cm aproximadamente en la parte interna del empeine. La
paciente conserva sus reflejos tendinosos, el tono y la fuerza
muscular.

Figura 1: . Lesiones de hipo e hiperpigmentacién y presencia de
telangiectasias en térax posterior.
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Figura 2: Calcinosis en antebrazo derecho.

Linea del Tiempo

= textbflnicio de los sintomas: 6 de diciembre de 2021
» textbfConsulta con el médico: 2 de abril de 2022

= textbfRealizacion de investigaciones: 11 de mayo de
2022

= textbfConfirmacién del diagnéstico: 18 de junio de
2022

= textbfComienzo del tratamiento: 15 de septiembre de
2022 - hasta la actualidad

Evaluacion Diagnostica

En base a los hallazgos clinicos y estudios complementa-
rios (Tabla 1) se evidencia que la paciente presenta sintoma-
tologia compatible con sindrome de CREST (Tabla 2): cal-
cinosis, fenémeno de Raynaud, anomalias esofagicas, escle-
rodactilia y telangiectasias, clinica que ha ido determinando
el desarrollo de miiltiples complicaciones, especialmente a
nivel esofagico y vascular con sobreinfecciones. Es asi que,
apoyados en los exdmenes complementarios se determinan
los siguientes diagndsticos: enfermedad de reflujo gastroeso-
fagico (ERGE), anemia normocitica hipocrémica (grado III)
por deficiencia de hierro y trombocitosis, infeccién de par-
tes blandas, arteritis fémoro-popliteo distal izquierdo, fistula
cutdnea en gliteo izquierdo.

Intervencion Terapéutica

Tras la evaluacion clinica y hallazgos significativos en los
complementarios se decide el ingreso de la paciente desde
consulta externa de reumatologia a servicio de medicina in-
terna donde le transfunden dos paquetes globulares por crite-
rios de anemia severa. Se inicia antibioticoterapia consistente
en 14 dias a base de Imipenem 1 g intravenoso (IV) cada 8
horas, Vancomicina 1 g IV cada 12 horas por infeccién de
partes blandas. Tras resultados de endoscopia digestiva alta
se comenz6 tratamiento con Omeprazol 40 mg cadadia IV y
Metoclopramida 10 mg IV cada 12 horas; ademds se realizé

dilatacion esofdgica con balén. Se afiade también Prednisona
5 mg via oral (VO) en la mafana y 2.5 mg VO en la noche y
Enoxaparina 60 mg subcutdneo cada dfa. Tras interconsulta
a reumatologia y dermatologia se agregd respectivamente a
la terapéutica de la paciente: Pentoxifilina 400 mg VO cada
8 horas, Nifedipino 20 mg VO cada 12 horas, Sildenafilo 50
mg VO cada 12 horas, Paracetamol 1 g IV por razones ne-
cesarias y crema con urea al 10 % en lesiones cada 12 horas,
Calcipatril + Betametasona en lesiones en tronco, sin em-
bargo, no se evidencia mejoria de miembro afectado. Poste-
riormente cirugia vascular acude a valoraciéon de la paciente
y determina que la misma requiere amputacién de miembro
afectado. Debe sefialarse que la paciente se neg6 a aceptar la
terapéutica emitida por cirugia vascular.

Figura 3: Esclerodactilia en dedos.

Seguimiento y Resultados

Tras haber cumplido esquema de antibioticoterapia y ha-
ber estabilizado hemodindmicamente a la paciente, la misma
recibe alta voluntaria puesto que no dio su consentimiento
para amputacién de miembro afectado indicado por parte de
cirugfa vascular.
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Pruebas de Laboratorio

Examenes de Imagen

Biometria hematica

Endoscopia digestiva alta

Hemoglobina: 7.7 g/dL
Hematocrito: 28.7 %
VCM: 83 fL.

HCM: 23 pg

Leucocitos: 14 750 103/uL.
Neutroéfilos: 84 %
Linfocitos: 7.7 103/ul
Plaquetas: 521 103/ul

Esofagitis erosiva grado d (clasificacién de los dngeles); estenosis esofdgica péptica de tercio
distal + dilatacién con balén

Quimica sanguinea

Eco Doppler arterial de miembro inferior izquierdo

Glucosa: 91.37 mg/dl
Creatinina: 0.51 mg/dl
Urea: 17.21 mg/dl

Arteria femoral comin con marcado engrosamiento miointimal, afinamiento de todo el
trayecto de la arteria femoral superficial y poplitea con caida de las presiones segmentarias

Perfil férrico

Fistulografia de lesion en gliteo izquierdo

Hierro sérico: 24.9 pg/dL
Ferritina: 11.6 ng/mL

Tras la instalacion del medio de contraste no se demuestra comunicacién con la cavidad
abdominal ni con el intestino, por lo que se determina el diagndstico de fistula cutdnea

BELTRAN-VERA, AD. et al.

Transferrina: 215 mg/dL
Reticulocitos: 3.62 /uL.

Tiempos de coagulacion

TP: 12.5
TTP: 35.7
INR: 1.00

Cultivo de secrecion de la lesion de pie izquierdo

Klebsiella Pneumonieae Sensible: meropenem, imipenem, levofloxacina, ceftazidina, amikacina, gentamicina. Intermedio:

aztreonam, cloranfenicol. Resistente: amoxicilina més dcido clavuldnico, ampicilina mds sulbactam, cotrimoxazol.

TABLA 1: ESTUDIOS COMPLEMENTARIOS.

Después de intervencion por parte de Psicologia la pacien-
te mantiene su postura de no acceder a la cirugia por lo que la
paciente es enviada a su domicilio con medicacién habitual
(Nifedipino, Sildenafil, Acido félico, Prednisona y Metrotre-
xate), encontrandose en estos momentos aun bajo controles
periddicos por especialidad a la espera de decisién de la pa-
ciente.

DISCUSION

La patogenia de la esclerosis sistémica ain no ha sido di-
lucidada por completo. Sin embargo, se conoce que la pro-
gresion de la enfermedad incluye la multiplicacién anormal
de fibroblastos y dafio endotelial a través de los vasos san-
guineos debido al desequilibrio inmunolégico, ademads cre-
cimiento anormal de los tejidos conectivos que causa engro-
samiento de la piel y su pigmentacién, seguida de la vaso-
constriccién, junto con la participacién del sistema inmune
con su respuesta celular y humoral alterada. Cuando la pre-
sentacién de la enfermedad es sistémica, se produce depdsito
de calcio, entumecimiento de los dedos, cambios de color,
disfunciones esofdgicas, estiramiento y engrosamiento de la
piel. Siendo importante mencionar que es dificil controlar o
evitar la progresion de la fibrosis una vez establecida.®~1°

Aunque el diagndstico se confirma en dependencia de la
clinica, existen los criterios del Colegio Americano de Reu-

matologia y la Liga Europea contra el Reumatismo para la
clasificacién de la esclerosis sistémica (Tabla 3).!! Por lo ge-
neral, la mayoria de pacientes, comienza con fenémeno de
Raynaud, insuficiencia vascular que se produce en respuesta
al frio o las emociones, caracterizado por palidez inicial se-
guido de cianosis, con recuperacién cuando aumenta la tem-
peratura ambiental.!? En un 30 %, se inicia con esclerosis cu-
tdnea difusa o acral en tronco, extremidades y regiéon lumbo-
sacra. La piel se torna dura y poco eléstica, luego rigida con
color blanquecino, hay borramiento de pliegues, que generan
una facie amimica, con nariz pequefia y afilada, microstomia,
fruncimiento perioral y aumento de la membrana dentoalveo-
lar. Hay lesiones en piel en tipo sal y pimienta, limitadas al
tronco y extremidades.!® En etapas avanzadas, se observan
numerosas telangiectasias en cara y extremidades. Luego de
varios afios se desarrollan ulceras en piernas y calcinosis cu-
tdneas que se tornan dolorosas.'* En las manos se evidencia
la presencia de la garra esclerodérmica. También puede ha-
ber tos, disnea y disfagia, que se presentan meses o afios des-
pués del inicio de la enfermedad por afectacién pulmonar y
esofdgica respectivamente. Sintomas como fiebre, pérdida de
peso, persisten a lo largo del tiempo; la afeccién visceral y la
muerte sobrevienen en meses o afios.

La esclerodermia generalizada al ser un trastorno multi-
sistémico presenta variedad de signos y sintomas por lo que
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Sindrome
Constitucional

Signos y
Sintomas

Sindrome
Dermatolégico

Sindrome
Infeccioso

Sindrome  Sindrome
Digestivo de CREST

Disfagia

X X

Pirosis

X X

Epigastralgia

Cambios de coloracién de
dedos de la mano ante
exposicion al frio

Ulceras a nivel del pie
izquierdo con signos de
necrosis y dolor intenso

Palidez marcada X

Cansancio X

Piel zonas de hipo e
hiperpigmentacién

Telangiectasias

Escleras y conjuntivas X
palidas

Labios finos y signo
del cédigo de barras

Noédulos y calcinosis
en el antebrazo

Esclerodactilia

Calcinosis en gliteo
izquierdo con aparente
fistula con secrecion
verde amarillenta en
poca cantidad

Atrofia muscular palmar X
de ambas manos

Pulsos distales X
disminuidos

TABLA 2: AGRUPACION SINDROMATICA. NOTA: ELABORADO POR LOS AUTORES.

podria ser confundida con otras patologias que presentan un
cuadro clinico similar. Dentro de las patologias con las que
se debe realizar el diagndstico diferencial se encuentran Lu-
pus eritematoso sistémico, artritis reumatoide, sindrome an-
tifosfolipidico, sindrome de Sharp, escleredema, dermopatia
fibrosante nefrogénica y algunos trastornos metabdlicos, sin
embargo, la afectacién cutdnea de estas enfermedades pre-
senta distribucidn y caracteristicas atipicas a la de la esclero-
sis. 16

Los datos de laboratorio que se puede encontrar en pacien-
tes con esclerosis sistémica son inespecificos y comprenden:
VSG acelerada, proteina C reactiva positiva, anemia crénica,
factor reumatoide positivo, hipergammaglobulinemia, anti-
cuerpos antinucleares (ANA) que no suelen desaparecer du-
rante la evolucién de la enfermedad.!” Los anticuerpos an-
titopoisomerasa I suelen estar presentes en pacientes con la
forma difusa y suele asociarse a neumonitis intersticial. Los
anticuerpos anticentrémero se encuentran en un alto porcen-
taje (90 %) de casos de Sindrome de CREST, y los anticuer-
pos antinucleolares (antiRNA polimerasa I, II, IIT) en formas

con afectacion intestinal y musculoesquelética. Por otro la-
do, se puede apreciar incremento de creatinina en orina de 24
horas y de aldolasa cuando ocurre dafio muscular. Ademas,
en estudios como la radiografia de térax puede observarse
fibrosis pulmonar intersticial, en la manometria de eséfago
se revela hipomovilidad, y en las pruebas de funcién respi-
ratoria se evidencia que la capacidad vital estd disminuida y
existe alteracion en el intercambio de gases.

Debido a la gran variedad de manifestaciones de la enfer-
medad y afectaciéon de érganos, el tratamiento se adapta a
cada paciente, manejandose principalmente de forma sinto-
matica junto con algunos farmacos modificadores de la en-
fermedad.18

Por ello, ante la afectacién cutdnea progresiva y difusa
que, sin alteraciones a nivel visceral, se utiliza metotrexato
(MTX) o micofenolato de mofetilo (MMF), que idealmente
se deberia iniciar dentro de los 3 afios posteriores al comien-
70 de la enfermedad. El prurito puede ser manejado con anti-
histaminicos, pero lo fundamental es mantener una adecuada
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ITEM SUB-ITEM PUNTUACION

Engrosamiento de la piel de los dedos de 9

ambas manos extendiéndose proximal a

las articulaciones metacarpofaldngicas

(criterio suficiente)

Engrosamiento de la piel de los dedos dedos hinchados 2
Esclerodactilia de los dedos (distal a las articulaciones 4
metacarpofaldngicas pero proximal a las articulaciones
interfaldngicas)

Lesiones en la yema de los dedos (solo cuente la Ulceras en al punta digital 2

puntuacién mads alta) Cicatrices con picaduras en las yemas de los dedos 3

Telangiectasia 2

Capilares anormales del pliegue ungueal 2
Hipertension arterial pulmonar 2

Hipertension arterial pulmonar y / o enfermedad Enfermedad pulmonar intersticial 2

pulmonar intersticial (la puntuacién méxima es 2)

Fenémeno de Reynaud 3

Autoanticuerpos relacionados con SSc Anticentrémero

(anticentrémero, anti-topoisomerasa I Anti-topoisomerasa |

(anti-Scl-70), anti-ARN polimerasa I1I) Anti-ARN polimerasa IIT 3

(la puntuacién médxima es 3)

TABLA 3: CRITERIOS DEL COLEGIO AMERICANO DE REUMATOLOGIA Y LA LIGA EUROPEA CONTRA EL REUMATISMO PARA LA
CLASIFICACION DE LA ESCLEROSIS SISTEMICA. ACR/EULAR 2013, TOMADO DE HOU Y, ET AL.20

lubricacion de la piel. La calcinosis puede provocar disca-
pacidad significativa, ulceracién e infeccioén, la misma que
se trata con minociclina, en un intento de resolver las com-
plicaciones y mejorar el dolor. Si ésta es ineficaz, se puede
administrar MTX, infliximab o rituximab. Y se considerara
la extirpacién quirdrgica en pacientes que fracasan con estas
terapias, tienen dolor y ulceraciones refractarias. El manejo
inicial del fenémeno de Raynaud incluye la educacion del
paciente y modificaciones en el estilo de vida para mante-
ner el calor corporal y evitar otros factores desencadenantes.
La farmacoterapia se inicia si el manejo no farmacolégico
no funciona, siendo los calcioantagonistas dihidropiridinicos
los farmacos de primera linea. Sin embargo, para aquellos
pacientes con contraindicaciones o que no toleran el trata-
miento, la monoterapia con un inhibidor de la fosfodiestera-
sa (PDE) tipo 5, un nitrato tépico, un bloqueador del receptor
de angiotensina o un inhibidor de la recaptacién de serotoni-
na son opciones eficaces. Para la afectacion del sistema gas-
trointestinal su tratamiento es sintomadtico. En pacientes con
artralgia sin inflamacién, normalmente se utiliza los antiin-
flamatorios no esteroideos (AINE).

La esclerosis sistémica se asocia con varias complicacio-
nes que apuntan a miltiples érganos; en su mayoria secun-
darias al dafio del érgano terminal causado por la fibrosis y
lesién vascular generalizada.'®?? Al ser esta una enferme-
dad crénica afecta a multiples érganos asi pues se presentan
diferentes anormalidades cardiacas como lo son la fibrosis
cardiaca, miositis, anomalias del sistema de conduccién, en-
fermedad de las arterias coronarias, enfermedad pericardica
e insuficiencia cardiaca. Las arritmias son las complicacio-
nes cardiacas mds frecuentes. La afectacién cardiaca suele
estar clinicamente oculta.”! Con respecto a las complicacio-

nes gastrointestinales se menciona que el es6fago es el 6r-
gano mds comuinmente afectado; con frecuencia, los pacien-
tes con ERGE de larga duracién progresan a esofagitis por
reflujo grave asociada a estenosis péptica y eséfago de Ba-
rrett con potencial desarrollo de adenocarcinoma de eséfa-
go. La afectacion gastrica conduce a gastroparesia y ectasia
vascular antral gastrica. El intestino delgado es el segundo
organo mds afectado del tracto gastrointestinal, el intestino
delgado se dilata y muestra mayor rigidez con disminucién
de la contractilidad muscular.

La crisis renal también constituye una complicacion grave
y potencialmente mortal, ya que se presenta con la aparicion
repentina de hipertensién grave acompafiada de insuficien-
cia renal rdpidamente progresiva, encefalopatia hipertensiva,
insuficiencia cardiaca congestiva y / 0 anemia hemolitica mi-
croangiopética.??

Los pulmones son 6rganos que también se ven afectados
por esta patologia puesto que se ha encontrado hipertensién
pulmonar siendo esta consecuencia de procesos complejos
que resultan en un engrosamiento del intersticio pulmonar,
a enfermedad pulmonar vascular o a compromiso cardiovas-
cular. Ademas, una de las complicaciones mas frecuentas y
que afecta a casi la mitad de los pacientes son las tlceras
digitales, siendo estas persistentes, dificiles de curar y extre-
madamente dolorosas.??

La calidad de vida de los pacientes con esclerodermia es
considerablemente inferior a la de la poblacién general.?® Es-
pecialmente en aquellos pacientes con manifestaciones der-
matolégicas, deteriorando la funcién, trabajo y participacién
social, ademds suelen presentar insatisfaccion de la imagen




corporal.>* Estas repercusiones muy pocas veces considera-
das, indican la necesidad de un manejo multidisciplinario que
incluya el cuidado de la esfera mental.

El Sindrome de Crest se asocia con una alta mortalidad y,
de todos los trastornos vasculares del coldgeno, la esclerosis
sistémica tiene la mayor mortalidad por casos especificos. La
causa mds comun de mortalidad actualmente es la enferme-
dad pulmonar. En general, el pronéstico ha mejorado durante
los tdltimos 30 afios. Las tasas de supervivencia a 5 afios son
de hasta el 80 %. Sin embargo, los pacientes con hipertension
arterial pulmonar avanzada tienen una tasa de superviven-
cia a 2 afios inferior al 50 %. También tienen un alto riesgo
de neoplasias malignas, especialmente cdncer de pulmén. El
riesgo de adenocarcinoma de es6fago puede aumentar si estd
asociada con el reflujo gastroesofdgico crénico que conduce
al eséfago de Barrett.”

Fortalezas y Debilidades del Caso

Entre las fortalezas del caso clinico encontramos que exis-
te una amplia bibliografia sobre la teoria, clinica y fisiopato-
logia de la esclerosis sistémica, asi como de su sintomatolo-
gia y tratamiento, lo que nos permitié obtener una buena base
de datos para la sustentacion del caso. La paciente de quien
se reporta el caso ha sido de gran ayuda en nuestra investi-
gacion, debido a que colabor6 con nosotros para obtener la
informacién deseada y aport6 con ella de manera voluntaria
y muy comedida. El equipo de trabajo mantuvo buena comu-
nicacién y mostro un gran esfuerzo para realizar el reporte
de este caso ya que es un tema atractivo para cada uno de los
miembros, por lo que se pudo realizar el trabajo de manera
fluida y colaborativa.

Entre las debilidades se acota que el tema de la esclero-
sis sistémica es un tema con poca investigacioén a nivel del
Ecuador, por lo que resulto dificil encontrar datos estadisti-
cos y epidemioldgicos en fuentes confiables de nuestro pais.
Asi mismo como hubo escases de datos epidemioldgicos y
estadisticos a nivel nacional, la informacién sobre el tema
tanto para las personas que padecen esta enfermedad y para
el personal médico es limitada.

Perspectiva del Paciente

Se expone un caso de Esclerosis sistémica progresiva con
sindrome de CREST, patologia no frecuente en Ecuador. Por
la edad de la paciente, incremento de comorbilidades propias
de la enfermedad y deterioro que conlleva a amputaciones de
miembros, ademds del impacto psicosocial debido a su pato-
logia, consideramos que la perspectiva del paciente ha sido
buena debido al cumplimiento del tratamiento, ya que se ha
evitado mayores complicaciones y sobre todo amputaciones,
en comparacién a cuando no llevaba el tratamiento de mane-
ra respectiva.
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