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RESUMEN:

Enlaconferenciapresentadaseargumentanlosconocimientosesenciales

actualesparaelseguimientodelpacienteconesclerosissistémicayafecciones

tiroideasasociadas,asícomosuenfoquediagnósticoyterapéuticoadecuado.

Sehaceénfasisenelcomportamientodedichasafeccionesasícomola

repercusióndesuscomplicacionesenelpacienteylasociedad.

DeCS:esclerosissistémica;esclerodermia;morfea;afeccionesreumáticas;



tiroides;afeccionestiroideas;complicaciones.

INTRODUCCIÓN

Laesclerosissistémica(ES)oesclerodermiaesunaenfermedadcrónicay

heterogéneacaracterizadaporfibrosisgeneralizadadelapielyórganos

internos,vasculopatíadepequeñosvasos,asociadaalaproducciónde

autoanticuerpos.Afectaprincipalmentemujeresentrelacuartayquintadécada

delavidaaumentandosuincidenciaconlaedad.1Suincidenciaafectade4a

12 casos/millón de habitantes/año,sin preferencia étnica y distribución

universal.2

Eltérminoesclerosisseaplicaaaquellascondicionespatológicasquesuponen

unendurecimientoanómalodeuntejidouórgano,generalmentecomo

consecuenciadelaumentoprogresivodecélulasdetejidoconjuntivoque

formanparteoestánintercaladasensuestructura.Aunquehabitualmente,el

términoseutilizaparadescribirafeccionesrelacionadasespecíficamentecon

determinadosórganososistemas,comolosvasossanguíneos(arteriosclerosis)

olosnervios(esclerosismúltiple),laafectaciónmultiorgánicadefineala

esclerosissistémica.Eltérminoesclerodermiaserefiereespecíficamenteala

manifestación externa más característica de la esclerosis sistémica,el

endurecimientoyengrosamientodelapiel.2,3

El29dejuniosecelebraelDíaMundialdelaEsclerodermia,conelfinde

difundirelconocimientodelaenfermedadenlasociedad,facilitarlaintegración

ylaatenciónespecializadadelospacientesycolaborarenladetecciónprecoz

decasosysuposibletratamiento,asícomosensibilizaralasociedadsobrela

imperiosanecesidaddeseguirinvestigandosobrelascausasycondicionantes

delaenfermedad,yenlabúsquedadetratamientosmáseficacesyseguros.2,3

Según la extensión delcompromiso cutáneo se puede clasificara la

enfermedaden:ESdifusa,ESlimitadayESsinesclerodermia.Asimismo,

existeunsubtipodepacientescon EStemprana,tambiéndenominada“pre-

esclerodermia”,quesecaracterizaporpresentaralteracionescapilaroscópicas,

anticuerposantinuclearespositivosyFR.Estospacientessonconsideradosde

altoriesgoparadesarrollarenlaevoluciónunaESdefinida.1



Comotodaafecciónsistémica,suformadepresentaciónesmuyvariada,

dependiendodeltejidomayormenteafectado.Dentrodelasmanifestaciones

clínicasfácilmenteobservablessedestacalainduraciónprogresivadelapiel

concompromisovariabledecara,pudiendoaparecertelangiectasiasfaciales,

hiperpigmentaciónycalcificacionescutáneas.ElfenómenodeRaynaud(FR)

condiversogradodeseveridad,perofrecuentementecondoloryúlceras

digitales,sueleacompañaraestaenfermedad.Tambiénaparecenartralgiasde

diversaentidadycompromisodeórganosinternos.Dentrodeéstosúltimos,el

compromisorespiratoriomarcalagravedadyelpronóstico,juntoconla

HipertensiónPulmonar.Elsistemadigestivosuelecomprometerse,provocando

frecuentementereflujogastroesofágicosevero.1

Unaafectaciónimportanteyatenerencuentaporsufrecuencia,laconstituye

ladelsistemaendocrino,especialmentelatiroides,condiferentesgradosde

disfuncióndelaglándula,que,avecespasaninadvertidosenlaprácticaclínica,

deahílaimportanciadelconocimientodelosdetallesporpartedelos

profesionalesdelasaludparaladeteccióntempranadeladisfuncióntiroideay

suinfluenciaenlaevolucióndeestaenfermedad.1-5

DESARROLLO

Lasformasclínicasmástípicasdelaesclerosissistémicason:

-Formalimitada(síndromedeCREST;limitedSystemicSclerosis,lSSc):A

menudopasadesapercibidadurantemuchotiempo.Secaracterizaporla

aparicióndecambiosenlapiel,queafectanprioritariamentealacarayalas

partesdistalesdelasextremidadessuperiores(manos)einferiores(pies).Es

típicoelendurecimientodelapiel,noexcesivoperopersistente.Nopareceque

existacorrelaciónentreelgradodeendurecimientodelapielyeldeafectación

delosórganosinternos.EltérminosíndromeCREST,hacerelaciónala

existenciadecalcinosiscutánea,fenómenodeRaynaud,dismotilidadesofágica,

esclerodactilia,telangiectasias.Enestaforma,elórganomáscomúnmente

dañadoeseltractogastrointestinal,particularmenteelesófago,seguidoporla

enfermedadpulmonarintersticial.Laafectacióncardíacaesrelativamenterara,

peroconrelativafrecuenciasedesarrollaunahipertensiónarterialpulmonar

severaycirrosisbiliarprimaria.Lapresenciayunarápidaprogresióndela



disneaalargoplazo,especialmentesicoexisteconunainsuficienciacardíaca,

suelesugerirlaexistenciadehipertensiónarterialpulmonaryserelacionacon

unmalpronóstico.6-11

-Formageneralizadaodifusa(diffuseSystemicSclerosis,dSSc):Tieneun

cursoclínicomuchomásgraveyagresivoquelaformalimitada.Secaracteriza

porlaexistenciadelesionescutáneassimétricas,difusas,queincluyenlacara,

puntosproximalesdelasextremidades(aunqueenocasionesrespetalos

dedos)yeltorso,yendurecimientodelapiel,quesueleprogresarrápidamente,

(3-6años).Laafectacióndelosórganosescasisimultáneaalendurecimiento

delapiel,siendomuyfrecuentelaafectaciónpulmonar,yalgomenosladel

tractogastrointestinal,corazónylosriñones.Larapidezdelcambioyelgrado

dedañodelosórganossecorrelaciona,adiferenciadelaformaclínicalimitada,

conelgradoylaextensióndelendurecimientodelapiel.Laslesiones

orgánicas que surgen alinicio condicionan elcurso posteriorde la

enfermedad.6-11

-Esclerodermiasincambiosenlapiel(SystemicSclerosissinescleroderma;

SSss):Caracterizadaporlapresenciadelossíntomastípicosligadosaldaño

desistemasyórganosinternos,perosinlesionescutáneas.6-11

-Síndromedesuperposición:Talnombresedebeaquesesumanlas

característicasclínicasdelaesclerosissistémicaconsíntomasysignosdeotra

enfermedadsistémicadeltejidoconectivo,habitualmenteartritisreumatoide,

dermatomiositisolupuseritematososistémico.6-11

-Síndromedealtoriesgodedesarrollodeesclerosissistémica:Caracterizado

porla presencia de fenómeno de Raynaud,y porla presencia de

autoanticuerposespecíficosparalaesclerosissistémica,perosinesclerosisde

lapielnidañosorgánicos.Lamayoría(65-80%)deestoscasosacabarán

desarrollandoesclerosissistémica,principalmentelaformalimitada.6-11

Múltiplesevidenciasacumuladasenlasúltimas3décadasindicanqueexiste

unacomunicaciónbidireccionalentrelossistemasnerviosocentral(SNC),

endocrinoyelsistemainmunedesdeeldesarrolloembrionarioyneonatalhasta

lasetapasfinalesdelavida.Estacomunicación“inmuno-neuro-endocrina”es



constantementeevidenciadabajosituacionesdeestréscomosucedeen

infecciones,enfermedadesinflamatorias/autoinmunesotrauma,lascuales

desencadenanunaseriedereaccionesqueactivanelsistemainmuno-neuro-

endocrino.2,12-14

Porlotanto,lasalteracionesenestosprocesosderegulaciónfisiológica

puedenconvertirseenunfactorderiesgopotencialparaeldesarrollodelas

enfermedadesreumáticasautoinmunes.Dehecho,sehaencontradouna

respuesta inmuno-neuro-endocrina anormal en pacientes con artritis

reumatoide(AR),lupuserite-matososistémico(LES),síndromedeSjögren,

esclerosissistémica,fibromialgia.Estasalteracionespuedenserlacausaola

consecuenciadeanormalidadesinflamatoriaseinmunológicasobservadasen

estasentidades.2,12-14

En la ES,se ha comunicado frecuenciasde lasalteracionestiroideas

(hipotiroidismoclínicoysubclínico)ylosanticuerposantitiroglobulinadehasta

el43y73%,respectivamente,yensupatogeniaparticipanmecanismos

estructurales,autoinmunitariosygenéticos.Factoresambientales,genéticosy

hormonales pueden desencadenarla enfermedad.Los estrógenos,la

deshidroepiandosterona,lashormonastiroideas,laprolactina,lainsulinayel

péptidoYYpuedenestarimplicadosenlapatogeniaylasmanifestaciones

clínicasdelaES.2,12-14

LaESpuedecursarconalteracionesdelafunciónylaestructuradelatiroides.

Sepuedeencontrarfibrosisdelaglándulaenel24% delasautopsiasde

pacientesconES,contrael7%delasdecontrol,hipotiroidismosubclínicoen

el26%,alteracionesenlaspruebasdefuncióntiroidea(PFT)enel23%,

hipotiroidismo(HT)enun10%,conanticuerposantitiroideosenel50%yPFT

basalesnormalesenel13%,peroconunarespuestaexageradaalestímulo

conhormonaliberadoradetirotropina(TRH),además,sepuedeencontrar

bocioeutiroideo,enfermedadtiroideaautoinmunitaria,tiroiditisdeHashimoto,

hipertiroidismoytiroiditissubagudaenunnúmeronodespreciabledepacientes

conES,estasafeccionesdelaglándulaasuvezpredisponenalaformación

denódulosycáncer.1,2,12-14

Patogeniadelhipotiroidismoylaesclerosissistémica



EnlapatogeniadelHTenlaESsehanimplicadomecanismosestructurales,

autoinmunitariosygenéticos.Eldepósitodecolágenoenlaglándulaproduce

fibrosisydisfuncióndelamisma;enlaTiroiditisdeHashimoto(TH),los

anticuerposantitiroglobulina(AATg)sonimportantesyhayrelacióndeHLA

DR3yHLADR15conESyTH.EnlospacientesconHTyESseha

demostradoAATg,loqueindicalapresenciadeTHcomounacausadelHT.

Un fenómeno interesante es la coexistencia de 2 enfermedades

autoinmunitarias,unaespecíficadeórgano(TH)yotraquenoloes(ES).2,3,12-14

Manifestacionesclínicasdelaesclerosissistémicayelhipotiroidismo

ElHTclínicoysubclínicoesfrecuenteenlospacientesconES,ysupresencia

parecerelacionarseconunmayortiempodeevolucióndelaenfermedad.Las

manifestacionesclínicasdelHTenpacientesconESpuedenserdifícilesde

reconocer,porquesepuedenpresentarlosmismossíntomasysignosen

ambasenfermedades:pielseca,constipaciónintestinal,artralgias,síndrome

deltúneldelcarpo,porloqueesconvenienterealizarPFTenpacientesconES.

Losestudiosparaevaluarlafuncióntiroideasontirotropina(TSH),laT4librey

losAATg,lacitologíaporaspiraciónconagujafina(CAAF)sedeberealizar

paraconfirmaralgúndiagnósticocomolaTH,nódulosyneoplasias.1,2,12-14

Tratamientodelhipotiroidismoyesclerosissistémica

LalevotiroxinaeseltratamientosustitutivoenelHTclínico;sinembargo,el

tratamientodelHTsubclínicohasidocontrovertido.Paraalgunosautores,el

HTsubclínicosedebetratarcuandosetienecifrasdeTSH≥10µU/ml.Enla

poblacióngeneral,lospacientesconHTsubclínicocursanconcontractilidad

miocárdicaanormal,quemejoratraseltratamientoconlevotiroxina.Apesarde

que en algunos estudios los resultados son controvertidos,otros han

demostradoquelossujetosconHTsubclínicostienenhipercolesterolemia.2,3,12-

14

ElHTsubclínicosehaasociadoaunincrementoderiesgocardiovascular,con

un mayorriesgodedisfuncióndiastólica ysistólica.Pacientescon HT

subclínicocursanconinsuficienciacardíacaenun12%,yesmayorsu

frecuenciaenlospacientesconcifrasdeTSH≥7mU/l39.Porlotanto,las



ventajasdeltratamientodelHTsubclínicoson:1,2,12-14

a)evitarlaprogresiónaHTclínico.

b)mejorarelperfildeloslípidos(disminucióndelamuertedeorigen

cardiovascular.

c)revertirlas manifestaciones de HT leve (trastornos psiquiátricos y

anormalidadescognitivas).

LosargumentosencontradeltratamientodelHTsubclínicosonlaposibilidad

dehipertiroidismoiatrogénico(osteopeniayfibrilaciónauricular).LaEScursa

conafeccióncardíaca,enespecialladisfuncióndiastólicadelventrículo

izquierdo,ylapresenciadeHTclínicoosubclínicopuedeincrementaresta

disfunción,loquejustificasutratamientoconlevotiroxina;además,elfenómeno

deRaynaudpuedemejorar.

Hipertiroidismoyesclerosissistémica

EnlaESlafrecuenciadelhipertiroidismoesmenor(2,7-12,5%)queenelHT;

lamayoríasoninformesdecasos.Sinembargo,unestudioepidemiológico

recienteencontróquelaprevalenciadeenfermedaddeGraves(EG)enlaES

es102vecesmayorqueenlapoblacióngeneral.Elreconocimientodel

hipertiroidismo,enespecialEGenpacientesconES,esimportante,yaquelos

síntomasysignoscomofatiga,diarrea,arritmias(taquicardia)ypérdidade

pesopuedenpresentarseenambospadecimientosyretrasansudiagnóstico.

EnlaEGyESsehadocumentadoAATgatítulosbajos,conaumentodela

inmunoglobulinaestimuladoradelatiroides.EltratamientodelaEGescon

fármacosantitiroideos(metimazol),asícomoelyodo-131.1,12-14

Esclerosissistémicayneoplasiasdetiroides

Estaenfermedadcrónicaquecursacondisfuncióntiroideayalteraciones

autoinmunespredisponealaformacióndenódulosyneoplasiastiroideas,por

loqueelreumatólogodebeprestarespecialatenciónalexámenfísicodel

cuelloytiroidesencadaconsultadeseguimientoalospacientesconES,de

aparecerunaumentodevolumendelaglándula,indicarPFTyCAAFpara

realizareldiagnósticotempranodealgunaneoplasia,ademásinterconsulta



com elequipomultidisciplinariodeatenciónapacientescom afecciones

quirúrgicastiroideasparatomarladecisiónyconductaquirúrgicadefinitiva.10-14

CONCLUSIONES

Las enfermedades reumáticas son causa sumamente importante de

incapacidaddelaspersonasentodoelmundo.Lostrastornosreumáticos

crónicosconstituyenunacargasocialyeconómicaconsiderableentodaslas

sociedades.

Enconsecuencia,elconocimientodelasmanifestacionesclínicas,enfoque

diagnóstico-terapéuticodelospacientesconesclerosissistémicaydisfunción

tiroidearesultafundamentalpara queelReumatólogopueda tomarlas

accionesnecesariasenprodelamejoríadecadacaso.Asimismo,se

requierenmayoresinvestigacionesqueincluyanensayosclínicosaleatorizados

debuenacalidad,conlafinalidaddedeterminarcadavezmás,mejores

estrategiaseneldiagnósticoylaterapiadeestospacientes.
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