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ESCLEROSIS SISTEMI CA PROGRESIVA 
'UD��&HFLOLD�5RMDV�6HS~OYHGD�
+RVSLWDO�6DQ�-XDQ�GH�'LRV��
�
'HILQLFLyQ:  La Esclerosis Sistém ica Progresiva, es una enferm edad del 
tej ido conect ivo, caracter izada por cambios degenerat ivos e inflamatorios 
que conducen a la fibrosis. La piel se comprom ete de preferencia y de este 
hecho deriva el nombre de esclerodermia ( skleros:  duro;  derma:  piel) .  La 
alteración cutánea le da el sello a esta patología, pero además puede exist ir 
comprom iso de la m embrana sinovial, de los tendones y de los músculos. 
También se pueden comprom eter órganos internos com o el t racto 
gast rointest inal, pulmón, r iñón y corazón. 
Sinonim ia:  Esclerosis Sistémica Progresiva. Escleroderm ia. 
 
Se est ima una  prevalencia de 4 a 489 casos por cada m illón de habitantes 
por año, y una incidencia de 0,6 a 122 por m illón de personas año. Afecta 
más a las m ujeres que a los hombres. Nuest ra experiencia en el Hospital 
San Juan de Dios en un universo de 117 pacientes, 112 son mujeres y sólo 
5 varones. 
 
La clasificación de la Esclerosis Sistém ica Progresiva, debe ser analizada con 
atención, debido a que los subt ipos son numerosos y t ienen diferente  
pronóst ico. 
 
&ODVLILFDFLyQ  

,�� Esclerosis Sistém ica Progresiva. �
a. &RQ�FRPSURPLVR�FXWiQHR�GLIXVR� 
b. &RQ�FRPSURPLVR�FXWiQHR�OLPLWDGR. 

 
I I .  Síndromes de sobreposición. 

 
I I I .  Fascit is difusa con eosinofilia. 

 
IV. Esclerodermia localizada. 

a. Placas de Morfea, Morfea Generalizada, Morfea Bulosa, 
Escleroderm ia lineal. 

 
V. Esclerosis Sistémica secundaria a exposición ambiental ocupacional, 

drogas y sustancias quím icas. 
 

VI .  Escleredema 
 

VI I .  Pseudo escleroderm ia (enfermedades en las cuales hay cambios en la piel 
parecidos a los de la escleroderm ia) . 

 
VI I I .  Esclerodermia sin escleroderm ia. (No hay compromiso de piel, pero puede 

haber comprom iso sistém ico con presencia de ant icuerpos ant inucleares)� 
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(WLRSDWRJHQLD��
�
Hasta el mom ento desconocida. En su patogenia que no está clara estarían 
implicados diversos factores:  la disfunción vascular la más importante, 
injuria endotelial que sería el factor inicial del proceso seguido de cambios 
inflamatorios y fibrosis, mediadores inm unológicos, en un ambiente de 
predisposición genét ica. 
 
1. 9DVFXORSDWtD��7UDQVWRUQRV�YDVFXODUHV�\�FDPELRV�HQ�HO�HQGRWHOLR.  

Esta vasculopat ía incluye la proliferación de la ínt ima de los vasos 
sanguíneos pequeños y los episodios vasoespást icos (Fenómeno de 
Raynaud), que explicaría la isquem ia local que se produce en estos 
pacientes. Se produce una desregulación del cont rol del tono vascular y 
desorganización de la arquitectura vascular, teniendo un rol importante 
en la patogenia de la hipertensión pulmonar y del daño renal. La 
proliferación fibrosa de la ínt ima es causada probablemente por  las 
dist intas citoquinas profibrót icas circulantes. Los episodios vaso-
espást icos son mediados por diversos factores solubles circulantes como 
la endotelina-1 (ET-1)  que sería un mediador importante en las 
vasculopat ías de diferentes órganos:  hipertensión arterial pulmonar, 
cr isis renal esclerodérmica, y úlceras digitales. También se ha 
encontrado en estos pacientes aumento de la angiotensina ll. 

 
2. )LEURVLV�H[WHQVD�GH�SLHO�\�YtVFHUDV. Se produce una sobreproducción 

de colágeno t ipo l , lll,  V, Vl, Vll, proteoglicanos, fibronect ina, laminina y 
fibr ilina 1. Esta sobreproducción estaría dada por la acción de diversos 
t ipos  celulares como las VWHP� FHOOV circulantes, los pericitos de la 
m icrovasculatura y los fibroblastos que están en los tej idos:  todos ellos 
pueden diferenciarse  en fibroblastos que son los responsables  de la 
síntesis de colágeno. Los macrófagos, fibroblastos, células endoteliales y 
ot ras células accesorias juegan un rol fundamental en la producción de 
citoquinas profibrót icos potentes com o son la I L6, el TGF-beta, CTGF y 
ot ros. 

�
3. $FWLYDFLyQ�GHO�6LVWHPD�,QPXQH���Hay evidencias  de la act ivación de 

los linfocitos T y B. Se ha logrado establecer  que durante  las etapas 
iniciales  de las lesiones cutáneas  existe infilt ración de linfocitos T, 
macrófagos, mastocitos y algunos linfocitos B, previa a la alteración 
histológica  de fibrosis. Poster ior  a ello cuando la fibrosis aumenta, el 
infilt rado inflamatorio t iende a disminuír, la fibrosis disminuye y se 
produce la at rofia cutánea. 

�
4. )DFWRUHV�DPELHQWDOHV�YLUXV�R�WR[LQDV pudieran gat illar la enferm edad 

en huéspedes suscept ibles. Ent re ellos pentazocina, bleom icina, 
t r icloroet ileno y otros hidrocarburos hidrogenados, sindrome del aceite 
tóxico, polvo de sílice L t r iptofano y ot ros. 

 
 
&XDGUR�FOtQLFR� El fenómeno de Raynaud es el síntoma más frecuente de 
iniciación de la enfermedad. En  nuest ra casuíst ica  es del 77.8% , que se 
eleva al  89%  durante  la evolución de la enferm edad. 
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&RPSURPLVR� FXWiQHo. Es el signo más importante que da el sello a la 
enfermedad.  Un alto porcentaje de los pacientes que están  en etapa 
avanzada, el diagnóst ico se hace sin dificultad con sólo la inspección y 
palpación de la piel. 
 
(O� FRPSURPLVR� GH�PDQRV� HV� VLPpWULFo. Las etapas evolut ivas no son 
obligadamente progresivas. Fase precoz o edematosa se manifiesta por 
dedos abultados “hinchados”  que dificulta empuñar las manos. Se observan 
manos regordetas. Después de semanas o meses el aspecto edematoso se 
reemplaza por piel engrosada y t irante. En esta etapa indurat iva, no es 
posible hacer los pliegues cutáneos, y es lo que conocemos como 
HVFOHURGDFWLOLD. En la punta de los dedos pueden producirse  úlceras  muy 
dolorosas, como resultado de la isquemia local e insuficiencia vascular. 
Estas úlceras se pueden infectar debido a que la cicat r ización es  lenta, 
poster ior  a ello puede llegarse a la at rofia, gangrena y autoamputación.,  En 
la piel hay zonas hiperpigmentadas junto a ot ras de despigmentación (sal y 
pim ienta) . Pérdida de los folículos pilosos, pérdida de las glándulas 
sudoríparas (anhidrosis)  con resultado de piel muy seca. Ello conlleva a  un 
prurito m uy desagradable. 
 
En la FDUD�hay pérdida de los pliegues de la frente, de los ángulos externos 
de los ojos, de la región malar y del puente nasal. La piel que rodea la boca 
adquiere m últ iples surcos (signo de la gareta)  y hay una disminución del 
orificio bucal. La medición de la apertura bucal máxima basada en la 
distancia ent re el labio superior y el infer ior, es un índice sem iológico fácil 
de hacer y út il para apreciar la evolución de la enfermedad. El frenillo de la 
lengua se engruesa y toma aspecto nacarado. La nariz se afila y el rost ro se 
hace inexpresivo y t r iste. Los rasgos faciales pueden ir  modificándose  con 
el t ranscurso del t iem po , con cambios de ident idad. 
 
Otros comprom isos cutáneos, son las WHODQJLHFWDVLDV� es decir  dilataciones 
de asas capilares y vénulas. Se ubican fundamentalmente en m anos, cara, 
labios, lengua y mucosa oral. 
 
La FDOFLQRVLV, es decir  el depósito de material cálcico, cristales de 
hidroxiapat ita puede observarse en los pulpejos de los dedos, en la 
superficie de extensión de los antebrazos, bursas oleocraneanas, área 
prepatelar, pelvis, tobillos. La calcinosis puede ulcerarse y fistulizarse dando 
salida a contenido blanco con aspecto de pasta dental. 
 
&RPSURPLVR�DUWLFXODU�\�WHQGLQRVR��
La art r it is puede estar presente en form a precoz especialmente en las 
muñecas, manos y rodillas y ser erróneam ente mal clasificada. 
Importante evaluar el compromiso tendíneo que a veces es más precoz que 
el comprom iso cutáneo, y que es el causante de la cont ractura de los 
músculos flexores especialmente de las 
manos. 
Los cambios radiológicos son t ípicos aunque no patognom ónicos debido a la 
reabsorción de las falanges distales. Se observa aguzam iento de las 
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falanges distales, en especial de los pulgares debido a osteolisis de los 
penachos y reabsorción de esas falanges. 
 
/D�FODVLILFDFLyQ�FXWiQHD�HQ�GRV�VXEWLSRV�OLPLWDGD�\�GLIXVD��WLHQH�XQD�
LPSRUWDQFLD� SUiFWLFD� LPSRUWDQWH� SRUTXH� HOOD� LPSOLFD� GLIHUHQFLDV�
SURQyVWLFDV. La pr incipal diferencia ent re estos subt ipos es la velocidad de 
progresión en cuanto a la extensión y severidad de los cambios cutáneos y 
el compromiso visceral. 
�
(VFOHURGHUPLD�FXWiQHD�/LPLWDGD. Característ icas:  

- El fenómeno de Raynaud  puede preceder por años, a veces décadas 
antes de la aparición de la ESP. 

- El compromiso  cutáneo está lim itado a las manos, cara, pies y 
antebrazos. 

- En  la FDSLODURVFRStD� � XQJXHDO se observa dilatación capilar, sin  
dest rucción de ellos. 

- El 10 a 15%  de los pacientes hace una hipertensión pulmonar tardía, 
con o sin Falcificaciones en la piel, 5aynaud comprom iso de Hsofago, 
eVclerodact ilia y Welangectasias:  (Síndrome de CREST )  y enferm edad 
interst icial pulmonar. 

- Enfermedad renal m uy poco frecuente. 
- $QWLFXHUSRV�DQWLFHQWUyPHUR presentes en el 70 a 80 % . 
 

(VFOHURGHUPLD�FXWiQHD�'LIXVD. Caracter íst icas:  
- Los cambios cutáneos de hinchazón o rigidez, aparecen dentro del 

año siguiente a  la aparición del fenóm eno de Raynaud. 
- El compromiso de piel afecta además el t ronco, cuello, región 

abdominal y sacra. Cruj idos tendinosos. 
- Capilaroscopía ungueal se observa dilataciones y destrucción de los 

capilares con zonas avasculares. 
- I ncidencia precoz y significat iva de compromiso renal, comprom iso 

interst icial pulmonar, comprom iso gast rointest inal difuso y 
enfermedad m iocárdica. 

- Presencia de DQWLFXHUSRV� DQWL� ±6FO� �� en un 30% , y DQWL�� 51$�
SROLPHUDVD��O��OO�R�OOO en un 12 a15% .     

 
Nuest ra casuíst ica está const ituida principalmente por pacientes con 
comprom iso cutáneo lim itado. 
 
Marcadores biológicos.  
 
&RPSURPLVR� YLVFHUDl,  Se t raduce por alteraciones a nivel del t racto 
gast rointest inal, pulmones, corazón, r iñón y t iroides. 
�
0DQLIHVWDFLRQHV�*DVWURLQWHVWLQDOHV�GH�OD�(VFOHURVLV�6LVWpPLFD���
El t racto gast rointest inal puede afectar  a los pacientes con ESP tanto 
lim itada como difusa. Las alteraciones comprometen muchas partes del 
sistema gast rointest inal, afectando la mot ilidad, digest ión, absorción y 
excreción. Estas manifestaciones pueden ser severas y cuando ello ocurre 
los pacientes se quejan de dolor, disfagia, vóm itos, diarrea, const ipación, 
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incont inencia fecal y baja de peso importante. Esta sintomatología afecta la 
calidad de vida y está asociada a menor sobrevida. 
La manifestación GI  más precoz es la enferm edad esofágica. En nuest ros 
pacientes la frecuencia es de un 78% , teniendo en cuenta que un 
porcentaj e importante de enfermos no refieren síntomas subjet ivos. La 
alteración se produce  a nivel de la musculatura lisa de los  2/ 3 infer iores 
del cuerpo esofágico, por  infilt ración y reemplazo de las fibras musculares 
por colágeno. Los pacientes refieren disfagia por los alimentos sólidos, 
deben ingerir líquido cuando com en pan, arroz, carne, ent re ot ros. La 
disfunción esofágica es detectada por test  de m ot ilidad y radiología .La 
manometría esofágica detecta reducción o ausencia de las ondas 
peristált icas en los 2/ 3  infer iores y una significat iva disminución  del tono 
del esfínter esofágico inferior. Los pacientes se quejan de pirosis o dolor 
t ipo quemante ret roesternal postprandial. 
El reflujo gastroesofágico mantenido, puede complicarse con el esófago de 
Barret t . 
 
Alteraciones intest inales. Se manifiestan como síndrome de mala absorción, 
pseudoobstrucción, que lleva a una desnut rición. Las manifestaciones 
colónicas pueden incluir   diarrea, incont inencia fecal y hemorragias. 
 
0DQLIHVWDFLRQHV�3XOPRQDUHV��GH�OD�(VFOHURVLV�6LVWpPLFD. 
Enfermedad interst icial pulmonar. ( fibrosis pulmonar)  
Hipertensión pulmonar arter ial. 
Combinación de ambas. 
Las manifestaciones pulmonares, son la principal causa de m ortalidad en 
esta enfermedad. 
Los signos clínicos son disnea de esfuerzo, tos no product iva, dolor de tórax 
at ípico y fat iga. Auscultación  finos cruj idos secos en la bases pulmonares, 
pero no siempre están presentes en los estados precoces, y pudieran estar  
en relación  a una neum onia o a un edema pulmonar agudo. La radiografía 
de tórax puede ser normal aún en pacientes sintomát icos y que t ienen 
pruebas funcionales respirator ias alteradas. Se observan lesiones ret iculares 
y ret ículo nodulares act ivas ( lesiones en vidr io esm erilado) . Si la 
enfermedad progresa se observan lesiones en panal de abeja ( imágenes 
ret iculares gruesas y quistes) . La int roducción de la tom ografía de alta 
resolución TAC. Significó un aum ento de la sensibilidad de las imágenes 
pulmonares, en especial a la detección precoz de la alveolit is, de gran 
interés desde el punto de vista terapéut ico. 
La  alteración del Test  de Difusión del CO2, es un exam en precoz, tanto 
para la fibrosis pulmonar como para  la hipertensión pulmonar. 
 
La KLSHUWHQVLyQ� SXOPRQDU es la causa más frecuente de m uerte en la 
ESP. Se define com o la elevación de la presión de la arter ia pulmonar sobre 
25 mm Hg. en reposo o sobre 30 mm Hg durante el ej ercicio, j unto con una 
presión  de capilar pulmonar  de <  15 mm. Todo ello lleva a un aumento de 
la resistencia vascular pulmonar  con sobrecarga del vent rículo derecho, 
falla ventr icular derecha y m uerte.  
Esta patología se estudia con Ecocardiograma Doppler, pues detecta la 
Hipertensión Pulmonar en forma precoz.  Si hay dudas se recurre a la 
cater ización del vent rículo derecho. 
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0DQLIHVWDFLRQHV�UHQDOHV�\�FULVLV�UHQDO�HVFOHURGpUPLFD��
Junto al comprom iso pulmonar, es una de las pr incipales causas de m uerte. 
La prevalencia del compromiso  renal varía del 10 al 80% . Nuest ros 
pacientes cont rolados por muchos años no t ienen comprom iso renal. Se 
revisaron los protocolos de anatomía patológica de los pacientes que habían 
fallecido en un período de 15 años y no encont ramos comprom iso renal en 
el estudio m icroscópico. 
 
Los marcadores  clínicos que se ut ilizan en el estudio precoz del 
comprom iso renal son la presencia de proteinuria, clearence de creat inina 
alterado y elevación de la presión arterial. 
 
La FULVLV� UHQDO� HVFOHURGpUPLFD� es m ás com ún en las mujeres con 
escleroderm ia difusa. Afecta ent re el 5 al 10%  de todos los pacientes con 
ESP. Es de aparición brusca a moderada y va en ascenso. A menudo la 
presión arterial toma una evolución maligna con falla renal aguda. La 
mortalidad ha dism inuido con el t ratam iento precoz de los inhibidores  de la 
enzima convert idora angiotensina de un  42%  a 6% , pero la mortalidad a 
largo plazo, aún permanece alta. Const ituye una de las emergencias en 
reumatología, debe diagnost icarse lo mas precoz posible y t ratarse en 
forma agresiva para preservar la función renal. 
Los pacientes pueden presentar  cefalea, ret inopat ía hipertensiva asociada 
con alteraciones visuales y encefalopat ía, fiebre y comprom iso del estado 
general. A veces edema pulmonar agudo, arr itm ia, m iocardit is y 
pericardit is, índices de mal pronóst ico. 
Los exámenes muest ran aumento de la creat inina plasmát ica, anemia 
hemolít ica m icroangiopát ica, t rombocitopenia e hiper- reninem ia. Ex de 
orina, escasa proteinuria y hematuria con cilindros granulares. Los factores 
de r iesgo son la rápida progresión del daño de la piel, presencia de 
ant icuerpos ant i RNA polimerasa y terapia con cort icoesteroides. 
 
&RPSURPLVR�FDUGLDFR��
Las manifestaciones cardíacas en la ESP pueden afectar  todas las 
est ructuras del corazón. Puede haber derram e pericárdico, arr itm ias, 
defectos en el sistema de conducción, hipert rofia cardíaca e insuficiencia 
cardíaca. Las anorm alidades en la m icrocirculación m iocárdica, han sido 
detectadas con SPECT talio-201 y RNM y han demost rado que el uso de los 
bloqueadores de los canales del  calcio, nifedipino y nicardipino y el 
inhibidor de  la enzim a angiotensina convert idora, captopril y el dipir idamol, 
pueden ser út iles en mejorar la perfusión m iocárdica. La fibrosis m iocárdica 
y la reducida per fusión pueden invest igarse con Eco doppler, que detecta la 
cont ract ibilidad m iocárdica. El pronóst ico es pobre y estos pacientes deben 
ser cont rolados cont inuam ente. 
 
&RPSURPLVR�KHSiWLFR��
Se ha descrito la asociación de cirrosis biliar pr imaria en mujeres con el 
subset  de esclerodermia lim itada y sindrome de Sjögren. Estas pacientes 
t ienen icter icia, prur ito y hepatomegalia. Las fosfatasas alcalinas y los 
ant icuerpos ant im itocondriales están elevados en el plasma. 
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$VRFLDFLyQ�FRQ�HO�6LQGURPH�GH�6M|JUHQ��
Es frecuente. Nosot ros lo hemos encont rado en el 56.6%  de los casos. 
 
/DERUDWRULR��
Hemograma por lo general normal. Si hay anem ia pensar en comprom iso 
gast rointest inal, renal y en medicamentos. 
Recuento de glóbulos blancos normal o discreta leucocitosis. Velocidad de 
Sedimentación normal o discretamente elevada, con valores no mayores de 
40 mm. Electroforesis de proteínas normal o  puede haber una 
hipergamaglobulinemia difusa. Factor reum atoideo  +  a t ítulos bajos en un 
14% . 
Ant icuerpos ant inucleares +  
Ant icuerpos ant itopoisomerasa – I   Scl -70, asociada con aum ento del 
r iesgo de fibrosis pulmonar en ambos subsets cutáneos. 
Ant icuerpos ant icent rómero (  ACA )  son indicadores de subset  cutáneo 
lim itado (  CREST ) . 
Llama la atención que estos ant icuerpos  t ienen una relat iva exclusividad de 
asociarse con t ipos específicos de ESP. 
 
%LRSVLD�&XWiQHD��
En la etapa precoz de la enferm edad la biopsia cutánea es m enos segura 
que un cuidadoso examen clínico general y cutáneo del paciente. Para 
uniformar cr iter ios la biopsia debe ser tomada  en la cara anterior del 
antebrazo y profunda para alcanzar el tej ido celular subcutáneo. 
 
7UDWDPLHQWR�� 
El t ratamiento de la ESP es difícil, incompleto y no curat ivo .La clasificación 
de ESP agrupa una  patología parecida pero no igual. La progresión es 
variable en cada subset . El comprom iso visceral, requiere una terapia 
específica. 
�
,PSDFWR�SVLFROyJLFR. 
El médico debe comprender y apoyar a su paciente. El cambio de ident idad, 
las progresivas limitaciones de sus habilidades, el conocim iento de la 
progresión de la enfermedad, compromete al médico y a todo su equipo de 
apoyo en el esfuerzo para que su paciente viva su vida de la mejor manera 
posible.  
�
7HUDSLD�PHGLFDPHQWRVD��
Ninguna  droga aislada o combinación de drogas evaluadas hasta el 
mom ento, en t rabajos prospect ivos y cont rolados, ha sido aceptado com o 
curat ivo para la ESP. 
Ant inflamatorios no esteroidales. Se indican sólo cuando hay comprom iso 
inflamatorio art icular.  Se debe estar atento en los pacientes de tercera 
edad, y sobre todo por su acción sobre la mucosa gást r ica y esofágica. 
Mayor atención en los pacientes con comprom iso renal y pulmonar. 
Cort icoesteroides. Se rest r inge sólo a los pacientes con com prom iso de 
serosas y m iopat ía inflamatoria. Debe darse por corto t iempo y dosis bajas 
ya que t iene implicancia en inducir   la cr isis renal) .Es permit ido al iniciar 
t ratamiento kinésico, en  ayuda de la recuperación de la función art icular y 
ligamentosa. 
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Fenómeno de Raynaud. Tratam iento es fundamental, sobre todo durante los 
meses de otoño y de invierno. Los enferm os deben protegerse del frío, usar 
ropas adecuadas y dejar el cigarrillo. Los medicamentos bloqueadores de 
los canales del calcio como la Nifedipina 20 mg cada 8 horas han 
dem ost rado ser  út iles en el Raynaud , am lodipina 5 a 20 mg. al 
día,dilt iazem,felodipina, pueden reemplazar a la nifedipina si hacen efectos 
secundarios. 
Piel. Se ha observado algún grado de respuesta con el uso de metot rexato. 
Se deben indicar jabones de glicerina para evitar la resequedad de la ‘piel. 
Las ulceraciones de la piel que se infectan deben t ratarse con ant ibiót icos 
adecuados . 
Tratamiento del comprom iso sistém ico, debe se t ratado con los 
especialistas, en especial el comprom iso renal, pulmonar, cardíaco. 
 
Caso clínico. 
 
Paciente sexo fem enino, 50 años de edad, casada , 1 hijo, dueña de casa . 
Cont rolada desde los 29 años en Hospital San Juan de Dios  por cuadro 
clínico caracter izado por fenóm eno de Raynaud, esclerosis cutánea, 
telangectasias en cara, y manos, sin compromiso de mucosas, sin 
calcinosis, sin disnea, sin disfagia pero con Rx de esófago, estómago y 
duodeno:  esófago hipotónico, con cierta dificultad en el vaciam iento. 
Manom etría : hipotonía severa con ausencia de peristalsis de cuerpo 
esofágico y con test  de reflujo ácido +  .Refiere además art ralgias de manos 
(  MCF e IFP ) , muñecas hombros, codos rodillas . Rx normales. 
Otros antecedentes.:  Alcohol ( -  )  Drogas ( - )  Menarquia 14 años, FUR:  48 
años. Abortos 0 .Antecedentes fam iliares ( -  ) . 
Ex Físico : Pr 130-80., oj os algo secos, frenillo engrosado, telangectasias 
abundantes en cara, manos. Piel infilt rada  con pliegues engrosados en 
frente y brazos, esclerodact ilia, sin calcinosis. Dolor y calor a la palpación de 
muñeca derecha. Ex. cardiovascular,pulmonar, abdom inal negat ivo. 
Laboratorio. VHS :  20 mm, hemograma normal, creat ininem ia normal, 
exam en de or ina  sin alteraciones, ANA +  1/  2560, patrón 
moteado,Crioglobulinas +  ENA  (  -  ) . Rx de tórax normal. 
Biopsia cutánea:  piel con fibrosis y at rofia sugerente de escleroderm ia en 
fase inicial. 
 
 
Pregunta. Esta paciente t iene una Esclerosis Sistém ica Progresiva. (ESP ) . 
Con todos los antecedentes de la ficha clínica, como clasificaría a la paciente 
y por  qué . 
 
1.-    ESP  sin escleroderm ia. 
2.-    ESP con comprom iso cutáneo difuso. 
3. +    ESP  con compromiso cutáneo lim itado 
4.-    ESP con sindrom e de sobreposición. 
5.-    ESP  secundaria a drogas y sustancias quím icas 
 
 
Fundam ento de la respuesta 3 que es la correcta  Presencia del fenómeno 
de Raynaud de hace muchos años. El com prom iso de la piel es de manos 
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cara, no se compromete el t ronco, comprom iso gast rointest inal sólo 
esofágico, no hay comprom iso renal, ni m iocárdico. Evolución benigna.  
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