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Caso clinico

Revision bibliografica:
« Esclerosis sistémica
* Introduccion
 Etiopatogenia
* Manifestaciones clinicas
» Diagnostico

 Crisis renal esclerodérmica



CASOQO CLINICO

Sexo Masculino, 59 anos, procedente de Montevideo.

Antecedentes personales :
 Diagndstico de dermatiomiositis en contexto de Sindrome de Antisintetasa en 2015 al debut compromiso cutaneo, pulmonar
acompanado de debilidad muscular. Que requirié tto con bolos de metilorednisolona, con franca mejoria. Tto actual: micofenolato de
mofetilo 1 gr /dia . En controles semestrales en medicina interna.
« Ex Tabaquista, IPA de 5, no Bronquitico crénico, no disnea.
* Dislipemia, en tratamiento con Ezetimibe 10 mg.

* Inmunizacion completa.



CASO CLINICO

ENFERMEDAD ACTUAL:

 Disnea de esfuerzo, CF IV, rapidamente progresiva, de 48 h de evolucion.
 Cefalea intensa, holeocraneana, tipo pulsatil.

 Sin fiebre

De la valoracién se constata Hipertension 230-150,

- Insuficiencia cardiaca ( Edema agudo pulmonar)

Emergencia hipertensiva, Hipertension arterial en fase acelerada (hipertension maligna).

Se realiza valoracion y solicita ingreso a CTI.



CASO CLINICO

Paraclinica al ingreso :

« Creatinina 3,7 mg/dl, Azoemia 1,27 (previa del 10/22 1,04 mg/dl) , no acidosis, no disionias.

« Examen de orina, no presento alteraciones

« Fondo de ojo con elementos de retinopatia hipertensiva GllI-IV ( hemorragias en astilla peripapilares y
algunos exudados algodonosos)

 Hemograma plaguetopenia 96000/ mm3, lamina periférica sin esquistocitosis .

* ETT, Ventriculo izquierdo de espesor levemente aumentado, Auricula izquierda levemente aumentada,
FEVI 60%, valvula adrtica fibrocalcificada sin estenosis ni insuficiencia, valvula mitral con insuficiencia

leve moderada.
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CASO CLINICO

Permanece 24 h en CTI, es valorado por nefrologia que comienza terapia sustitucion renal.

En su ingreso a sala de medicina interna:

Examen fisico:

A nivel de piel,

Fendmeno de Raynaud en ambos miembros superiores

Cicatrices en pulpejos de ambas manos en forma estrellada, lesiones ulceradas "en mordedura de rata" dolorosas sin elementos
de sobreinfeccidn.

Mega Capilares, a nivel ungueal con espacios avasculares.

Esclerodactilia, esclerosis de piel que llega a regidon proximal de metacarpo falangica

A nivel de rostro y parte alta de tronco se evidencian telangiectasias , microstomia.

CV:RR, FC 89 cpm, IY, RHY, edemas simetricos de miembros inferiores.

PP: Eupneico , mav presente bilateral estertores crepitantes a extrema base, saturando 97% con cn a 3 litro minuto.
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Valorado en conjunto con nefrologia e Inmunologia:

Dado que presenta elementos de esclerodermia que comprende esclerodactilia ,raynoud , microstomia , telangiectasias en cara'y

cara anterior de térax, se plantea eslcerosis sistemica. Crisis renal esclerodemica.

Se completa valoracion para descartar HTA secundaria.

Se completa panel inmunolégico , perfil miopatico ( Aldolasa, CPK negativa).

Se discute en reiterados ateneos indicacion de Puncion biopsica Renal , dado panel inmunoldgico, clinica se decidié no realizo.

Tratamiento:

Se comienza IECA (Enalapril 20 mg) , se supende diureticos, con estabilizacion de cifras tensionales

Dada buena evolucién no se plantea recambio plasmatico.



HIPERTENSION
ARTERIAL
SECUNDARIA

Exdgenas

Endocrinos

Sin nuevo farmacos, no drogas

Enfermedad

sistemica

Vasculorrenal

Parenquima

Hipertiroidismo/

Hipotiroidismo (N)

Feocromocitoma

Hiperaldosteronismo

primario

Sincrome deCushing

Esclerodermia

Ecodoopler renal
normala
Ecografia sin alteraciones

estructurales

atecolaminas y
metanefrinas fraccionadas

en plasma normal

Aldosterona normal

Cortisol normal

Examen de orina
sin alteracion

Urocultivo , E.coli
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Se complementa valoracion con panel de anticuerpos;
* ANCA negativo.
« Ac antifosfolipidos ( anticardiolipinas y Anti b2glicoproteinas negativos Inhibidor lupico levemente positivo 1,45 ( normal 1,20)
* ANA positivo 1/ 320 patron nuclear homogeneo; AC-8 nucleolar homogéneo

Antigenos asociados: PM/Scl-75, PM/Scl 100, Th/To, B23/ nucleofosmina nucleones, No 55/ SC 65.

Que se asocia, Esclerosis Sistemica, ES/ Polimiositis , superposicion.
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En suma:

Crisis hipertensiva en fase acelerada, con paraclinica que aleja hipertension arterial secundaria tipica.
Insuficiencia renal aguda, que requiere terapia de sustitucion renal.
Con elementos clinicos de esclerosis limitada con ANA positivo que se asocia a esclerosis sistémica, en conjunto con nefrologias'y

inmunologia se plantea el caso como Crisis renal esclerodérmica.
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Evolucion:

» Requirio Hemodialisis desde 05/03 al 23/03.
 Franca mejoria de funcion renal
 Se incorpord a todas actividades de vida diaria.

« Mejoria de lesiones de piel con tratamiento instaurado

5 mg/dl

4 mg/di

3 mg/dl

2 mg/di

1 mg/di

0 mg/di

05/03 08/04

17/04 05/05 02/06 08/08



REVISION

CLEROSIS SISTEMICA CON
QUE EN CRISIS
RENAL



SINDROME ANTI

SINTETASA

Inicio relativamente aguda con sintomas contitucionales (fiebre, pérdida de peso), miositis,

fenomeno de Raynaud, "manos de mecanico', artritis (en general no erosiva) y EPI.

El 30% tendran erupciones cutaneas tipicas de Dermatomiositis

No todos los pacientes con ac. anti sintetasa tienen todas las manifestaciones del sindrome

Ac. contra una de las enzimas aminoacil-transferasa (tRNA) sintetada, mas contundente

Histidil-tRNA sintetasa (Jo1)



DERMATOMIOSITIS

Miopatias inflamatorias idiopaticas o miositis idiopaticas que afecta musculo esquelético y la piel.

Comprende a un grupo heterogéneo de enfermedades muculares de etiologia desconocida.
Se caracteriza por:
Aparicién progresiva de debilidad muscular e inflamacién.

Lesiones dermatologicas caracteristicas.

El 20 -80 % presentan enfermedad pulmonar interticial.



DERMATOMIOSITIS

Lesiones dermatologicas caracteristicas.

» Papulas de Gottron; papulas eritematosas a
violaceas, simetricas que aparece en la prominencia
Oseas ; principalmente en cara externa de la
articulaciones metacarpo-falangicas e

interfalangicas .

» Generalmente tienen escamas asociadas y pueden
ulcerarse.

» Pueden simular a psoriasis o linquen plano.

Imagenes Tomadas de:

http://dermatoweb.udl.es/ampliacio.php?idfoto=398176



Lesiones dermatologicas caracteristicas.

* Erupcion en Heliotropo: erupcidén eritematosa a
violaceas en la piel prioritaria , a veces acompanada
de edema palpebral

* Eritema facial : similar a eritema malar de la LES

pero comprende los pliegues nasolabiales

Imagenes Tomadas de : https://www.ferato.com/wiki/index.php/Dermatomiositis



Lesiones dermatologicas caracteristicas.

 Poiquilodermia fotodistribuida: sitios
fotoexpuestos; parte superior de la espalda, (signos
del chal) y de la V del cuello y la parte superior del
pecho) , sepuede asociar a prurito, el eritema puede
ser macula o papular.

» Signo de la funda, puede presentar poiquilodermia

en cara lateral de los muslos.

Imagenes Tomadas de :https://www.lecturio.com/es/concepts/dermatomiositis/



La esclerosis sistémica (ES) es una enfermedad
autoinmune cronica, que se caracteriza por una
importante heterogeneidad clinica y va asociada a una
alta morbilidad y a la mayor tasa de mortalidad
especifica de todas las enfermedades autoinmunes del
tejido conectivo.

1/10.000

°
\>')

;

30-50 ANOS

0,6-122/1.000.000




ETIOPATOGENIA

G EN ET| CO « Mayor concordancia monocigotica en gemelos
» Genes relacionado con HLA

* Genes no relacionados con HLA: TNFAIP3, CD247, IRF5,
STAT4,y PTPN22

 Exposicion a quimicos: Quimioterapia (taxaney
AM B I ENTAL gemcitabine), gadolinio y radioterapia
* Disolventes organicos
 Implante mamario de silicona

e Infecciones


https://ghr.nlm.nih.gov/gene/TNFAIP3
https://ghr.nlm.nih.gov/gene/CD247
https://ghr.nlm.nih.gov/gene/IRF5
https://ghr.nlm.nih.gov/gene/STAT4
https://ghr.nlm.nih.gov/gene/PTPN22

ESCLEROSIS
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Microvascular . Initial Autoimmune Diffuse microvascular Progressive Tissue hypoxia
functional microvascular response damage and fibrotic Q) and systemic @ and hischemia
disregulation damage reaction fibrosis

Progression of the pathophysiological process and body involvement in systemic sclerosis (the rate of progression is different from patient to patient)
La fisiopatologia se basa en un proceso auto-amplificado que primero implica el daino microvascular, seguido por
una respuestaautoinmune-inflamatoria 'y

fibrosis difusa

Cutolo M, Soldano S, Smith V. Pathophysiology of systemic sclerosis: current understanding and new insights. Expert Review of Clinical Immunology. 2019 May
13;15(7):753-64.



ESCLEROSIS

SISTEMICA
CAUSA DESCONOCIDA

DANO INICIAL A NIVEL ENDOTELIAL

ACTIVACION DEL SISTEMA INMUNE

&

AUTOANTICUERPOS Y MEDIADORES INFLAMATORIOS
ACTIVACION DE FIBROBLASTOS: FORMACION DE MEC

DEPOSITO DE COLAGENO EN ORGANOS



Tissue injury Inflammation |

Genetic Environmental

predisposition stimuli
Virus, organic solvents,

oxidative stress, T-cells
autoantibodies
Endothelium -

(@] Q9

Endothelial cell
Adhesion activation

molecules IFN-a
f8 £
\
Endothelin 1 CXCL4
chemokines :

Vascular damage B-cells

Vascular obliteration

=

T’eg IFN-at, TGFB,
IL-13 L-13, PDGF

Th17

(IL-8, CCL2,

MMP 1)

Macrophages

Th2/Tc2
(IL-4, IL-5, IL-13))

Fibroblast

Proliferation and differentiation;
collagen and other ECM

7’
g protein production
s @ Y ‘

Plasma Auto
cells antibodies

Defective vasculogenesis : : Fibrosis
Tissue hypoxia | Autoimmunity \




MANIFESTACIONES
CLINICAS

e Cutaneas

e Vasculares

e Musculoesqueleticas
e Pleuropulmonares
Renales

Cardiacas
Digestivas
Neurologias
Hematologicas



ESCLEROSIS

SISTEMICA

Segun la extension del compromiso cutaneo se puede clasificar a la

enfermedad en:
Clasificacion de la Esclerodermia®™ Sindromes esclerodermiformes

1.Localizada Manifestaciones clinicas
Morfea Farmacos |
Morfea generalizada Bleomicina Fibrosis pulmonar
Lineal Metisergida Fibrosis retroperitoneal
Pentazocina Hiperpigmentacion, miopatia simétrica
2.Esclerosis sistémica | | Otras sustancias |
Limitada ' Cocaina Esclerodactilia
Difusa Silicona Esclerosis cutanea, F. de Raynaud
e e i : : Parafina Esclerosis cutanea
Esclerosis sistémica sin esclerodermia 4
Solventes organicos
5 Sindromes eaderodermiformens Cloruro de vinilo Morfea, Raynaud, Acroesclerosis
Inducidos por téxicos | | Agentes inorganicos | |
Metabdlicos Silice Fibrosis pulmonar, esclerosis cutanea
Inmunolégicos Otros |
Vibracion Raynaud, esclerodactilia

Octubre 2008 * en Medicina [Internet]. [cited 2023 Aug 9]. Available from:

http://clinicamedical.com.uy/wp-content/uploads/2016/05/Esclerosis_sistemica.pdf



ESCLEROSIS

SISTEMICA

Panel 2: Typical features of the major subsets of systemic
sclerosis

Limited cutaneous systemic sclerosis

« Distal skin sclerosis

« Long history of Raynaud’s phenomenon

« Late-stage complications frequent

« Pulmonary arterial hypertension and severe gut disease
frequent and serious

Diffuse cutaneous systemic sclerosis

« Proximal limb or trunk involvement, with skin sclerosis
« Short history of Raynaud’s phenomenon

« Increased risk of renal crisis and cardiac involvement

« High frequency of severe lung fibrosis

Sine scleroderma

« Raynaud’s phenomenon

« Typical systemic sclerosis serology or capillaroscopic features
+ No skin thickening

« Organ-based or other vascular manifestations

Systemic sclerosis overlap syndrome

« One of the three subsets together with clinical and
investigational features of another autoimmune
rheumatic disease

Denton C,Khanna D. Systemic sclerosis. The Lancet.
2017;390(10103), 1685-1699.



MANIFESTACIONES CUTANEA

e Esclerodactilia Microstomia

 Acrosclerosis

 Hiper e hipo pigmentacion
Esclerodactilia: dedos en garra




MANIFESTACIONES VASCULARES

* Fenomeno de raynaud

» Telangectasias
Fenomeno de Raynaud

Isquemia por Hipoxia tisular Hiperemia por
vasoconstriccion vasodilatacion

 Ulcera puntiforme en punta de los dedos

3 fases 45%
2 fases 55% ( 92% con fase palida)




ESCLEROSIS SISTEMICA

* Musculoesqueleticas: debilidad

muscular, artralgiasy artritis.

 Digestivas: fibrosis de la
musculatura lisaintestinal, reflujo
gastroesofagico, esofagitis o

esofago de Barret

* Respiratorias: HAP/EPID

Digital vasculopathy Gastrointestinal

Cardiac Renal
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Figure 4: Overview of major complications of systemic sclerosis

Clinical and pathological or radiological features of the key organ-based complications of systemic sclerosis. Digital vasculopathy can lead to ulceration, gangrene, and
amputation in severe cases. Lung fibrosis might have a usual interstitial pneumonia pattern or, more often, a non-specific interstitial pneumonia pattern. Pulmonary
hypertension might be identified by enlargement of the pulmonary arterial trunk relative to the aorta and, if lung fibrosis is absent, is more likely to reflect pulmonary
arterial hypertension. (A) Digital ulceration. (B) Dry gangrene. (C) Autoamputation. (D) Intestinal pseudo-obstruction. (E) Gastric antral vascular ectasia. (F) Lung fibrosis
with a usual interstitial pneumonia appearance on high-resolution chest CT. (G) Lung fibrosis with an non-specific interstitial pneumonia appearance on high-resolution
chest CT. (H) Pulmonary arterial hypertension shown histologically. (1) Pulmonary arterial hypertension shown on CT. (J) Cardiac fibrosis. (K) Scleroderma renal crisis.

(L) Digital contractures. (M) Calcinosis. (N) Acro-osteolysis.



ESCLEROSIS SISTEMICA

CLASIFICACION

Cﬁtaﬁos diagndsticos dﬂl ACR Panel 1: Summary items from the 2013 American College of Rheumatology and

European League Against Rheumatism criteria for the classification of systemic

sclerosis™

Criterios mayores: ook
roximal skin involvement

Esclerodermia proxima| a las articulaciones «  Skin thickening of the fingers of both hands, extending proximal to the

metacarpo- falan g icas en manos metacarpophalangeal joints (sufficient criterion; score Q)

o metatarso-falan g icas en pies ‘ Skin thickening of the fingers (only count the higher score)
« Puffy fingers (score 2)

+ Sclerodactyly of the fingers (distal to the metacarpophalangeal joints but proximal

Criterios menores: to the proximal interphalangeal joints; score 4)
Esclerodactilia Fingertip lesions (only count the higher score)
+ Digital tip ulcers (score 2)
Cicatrices digitales puntiformes « Fingertip pitting scars (score 3)

Telangiectasia (score 2)
Abnormal nailfold capillaries (score 2)

Fibrosis pulmonar bibasal

Pulmonary arterial hypertension or interstitial lung disease (maximum score of 2)
« Pulmonary arterial hypertension (score 2)
1.PRESENCIA DE ESCLERODERMIA PROXIMAL 2 ntenttilivngdisese Geore2)
Raynaud’s phenomenon (score 3)
9. presencia de 2 de los 3 criterios menores Systemic sclerosis-related autoantibodies (maximum score of 3)

« Anti-centromere (score 3)
« Anti-topoisomerase | (score 3)
+ Anti-RNA polymerase lll (score 3)

20/30 % DE LOS PACIENTES NO CUMPLIAN LA
«OCURRE R (S JAIC FYNINTERNET]. [CITED 2023 AUG 9]. AVAILABLE FROM:

HTTP://CLINICAMEDICA1.COM.UY/WP-CONTENT/UPLOADS/2016/05/ESCLEROSIS_SISTEMICA.PDF eDENTON C,KHANNA D. SYSTEMIC SCLEROSIS. THE LANCET. 2017;390(10103), 1685-1699.

*A total score of 9 is needed for a definite classification.



ESCLEROSIS SISTEMICA

DIAGNOSTICO

CLINICO-PARACLINICO

:> ANA: POSITIVOS EN 90% DE LOS CASOS.INTERESA PATRON MOTEADO
> ANTI CENTROMERO: ASOCIADOS CON ESCLEROSIS SISTEMICA LIMITADA E HAP

> ANTI-SCL-70: ASOCIADOS CON ESCLEROSIS SISTEMICA DIFUSA Y FIBROSIS PULMONAR

:> ANTI-RNA POLYMERASE lll: AsociADOS CON ESCLEROSIS SISTEMICA DIFUSA Y CRISIS RENAL

U3 RNP: ES difusa,asociada con EPID
:> U1 RNP: miopatia, afectacion articular, HTAP

Th/To:ES limitada

PM SCL:miopatia, afectacion articular




ESCLEROSIS SISTEMICA

CAPILAROSCOPIA

Genetic and Early microvascular Increased , Microvascular
environmental Very Early morphological microvascular Advanced microvascular g re and marked
endogenous/ microvascular  markers, very early morphological morphological changes, diffuse
exogenous risk morphological fibrotic reaction. markers, specific increased tissue/organs tissue/organs
factors, epigenetic markers presence of serum autoantibodies, fibrosis and specific fibrosis with
mechanisms autoantibodies evident tissue fibrosis autoantibodies necrosis/failure
. Normal VERY EARLY EARLY* EARLY-ACTIVE ACTIVE* LATE*
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Morphological capillaroscopic validated patterns *of progressive microvascular and tissue damage in systemic sclerosis corresponding to the pathophysiology
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CUTOLO M, SOLDANO S, SMITH V. PATHOPHYSIOLOGY OF SYSTEMIC SCLEROSIS: CURRENT UNDERSTANDING AND NEW INSIGHTS.
EXPERT REVIEW OF CLINICAL IMMUNOLOGY. 2019 MAY 13;15(7):753—-64.



ESCLEROSIS SISTEMICA

Pulmonary hypertension
. s » Doppler echocardiography
Los planes de gestidn - Yearly PFT with measurement
o . of DLCO
iniciales deben Considerar - DETECT algorithm if eligible*
» Right heart catheterisation to
confirm pulmonary arterial
hypertension
» Clasificacion de la .
esclerosis sistémica Lung fibrosis Gastrointestinal symptoms
« PFT with mgasurement of DLCO Screening for internal and nutrition . o
e Duracidn de la at the baseline and every <« organ involvement in |__p| * Symptom-based investigations,
4-6 months during first 3 years systemic sclerosis such as barium swallow,
f dad « Consider high-resolution CT of gastric-emptying study, and
enfermeaa the lungs breath test
. Renal Cardiac disease
* La presencia « For patients with anti-RNA » Doppler echocardiography
;L polymerase lll positivity or every year
caracteristica early diffuse systemic sclerosis: » Electrocardiogram
» Blood pressure monitoring « Troponin or brain natriuretic
superpuesta de three times a week peptide
« Prednisone (>15 mg/day) » Cardiac MRI if high risk
enfermedad del with caution
« Estimated creatinine clearance
i - and urinalysis at reqgular
tejido conectivo ey

Fintire D- lnvactimnatinn etratacrms far cuvctarmic erlaracic



ESCLEROSIS SISTEMICA

Denton C,Khanna D. Systemic

sclerosis. The Lancet.

2017;390(10103), 1685-1699.

Interstitial lung disease

« Early recognition is key C

» Stabilisation of lung function is the preferred
outcome

« Oral or monthly pulse cyclophosphamideis A
supported by two RCTs; followed by MMF
or azathioprine

» MMF is increasingly used as the first-linedrug A
and is supported by SLS-II

» HSCT might be considered in patientswho A
have failed immunosuppression but should
be done in expert centres

()

Digital vasculopathy

» Multidisciplinary approach ideal for Raynaud’s
phenomenon D

» CCBs are the initial choice for Raynaud’s A
phenomenon; fluoxetine and ARBs  C for last 2
are additional therapies

» Phosphodiesterase-5 inhibitors are widely A
used for digital ulcers

» Intravenous epoprostenol therapy for digital A
ischaemia and severe Raynaud’s phenomenon

Cardiac

« Important to identify haemodynamically D
significant disease

» Systolic dysfunction requires ACE inhibitors ~ C

» Diastolic dysfunction needs diuresis

» Consider immunosuppression if evidence C
of myocarditis
« Consider ICD for low ejection fraction and C

documented ventricular arrhythmia

Pulmonary arterial hypertension

» Early recognition is important C

« Many targeted therapies available, including A
endothelin receptor antagonists, epoprostenol
analogues, and phosphodiesterase-5 inhibitors

« Initial or sequential combination therapies A
might be advantageous

Overview of treatment for major
complications of systemic sclerosis

Other manifestations

« Calcinosis
» Medical treatment such as C
bisphosphonates, chelating agents
» Surgical excision C
» Pigmentary changes (including telangiectasia)
» Laser treatment C

v

Renal

» Glucocorticoids can precipitate scleroderma  C
renal crisis so maintain dose at less than
10-15 mg/day in early disease

+ ACE inhibitors are the initial choice of therapy C
for scleroderma renal crisis

« No evidence to support prophylacticuseof ~ C
ACE inhibitors

Skin or musculoskeletal

» Methotrexate is effective in early diffuse A
cutaneous systemic sclerosis (supported by
two RCTs) and is the choice for inflammatory
arthritis

» MMF is effective in case series; supported by B
post-hoc analysis in SLS-II

» Low-dose prednisone (10-15 mg/day)
used for tendon friction rubs

» Biologics used in case series for resistant C
arthritis and supported by a phase 2 study

(@)

Gastrointestinal

« All patients should have antireflux treatment B
with a PPl or H2 blocker and antacids

+ Midgut disease might lead to bacterial C
overgrowth that responds to antibiotics

» Prokinetics and dietary adjustment might C
benefit abdominal distension

« Enteral or parenteral nutrition should be C
considered in case of refractory weight loss

» Anorectal disease needs specialist D
management




CRISIS RENAL ESCLERODERMIA

La crisis renal esclerodéermica es una complicacion grave y poco frecuente. Se caracteriza
por crisis hipertensiva y falla renal aguda progresiva y ocurre principalmente en los primeros

anos de la enfermedad

FACTORES DE RIESGO PARA DESARROLLAR CRISIS RENAL ESCLERODERMICA.

« Uso previo de glucocorticoides (prednisona 15 mg / dia o equivalente
 Afectacion cutanea difusa

» Afectacidn cutanea rapidamente progresiva

» Anticuerpos anti- ARN polimerasa |l

 Aparicion de Insuficiencia Cardiaca



CRISIS RENAL ESCLERODERMIA

v

Investigar factores de riesgo para crisis renal™ ‘

Determinar de forma correcta la presion

: - '

Presion arterial normal Hipertension arterial leve moderada Hipertension arterial severa

(normotenso) (TA > 140/90 mm Hg) (TA > 1609700 mm Hg)

l Encefalopatia hipertensiva, insuficiencia
7 I cardiaca congestiva,
iPruebas de funcién | Iniciar tratamiento con IECA pericarditis, arritmia, edema pulmonar,
renal normales? Empleo de estatinas retinopatia, pf?teanfl_a, an?mla hemolitica
Iniciar vigilancia de Ila funcion renal microangiopatica
Si No 1
| l = gfk:l?‘\é'%l:‘e:a:;?n?:fi?“l’a A) Adminision en el hospital

. Controlar la presion el |V a Si B) Uso de IECA grado B
arterial y otras o B oot cor;trrt(:!?i;.g L Ll - C) Uso de bloqueadores de canales de
alteraciones de la ' calcio o nitratos, losartan, alfametidopa

' crisis renal N D} Empleo de estatinas

o :
- E) Realizar examenes completos
Mantener en vigilancia la F) Diagnéstico diferencial
funcion renal: = |
A) Cada 6 meses por 5 afios — 3 No - -
en esclerosis sistémica Mantener en vigilancia |- sdDeterioro de la funcidon renal?
difusa la funcion renal:
B) Cada 6 meses por 1 afio Cada 6 meses por 5 Si
en la esclerosis sistémica afnos en esclerosis
localizada sistemica difusa
T Si _ z g
idRecuperacion? - Dialisis temporal -

No c . . . . . .

l Turrion A, Martin R, Sanchez A, Esclerodermia, Medicine. 2013;11(32):1981-90

Valorar trasplante




CRISIS RENAL ESCLERODERMIA

A tener en cuenta:
* Requiere ingreso hospitalario, el objetivo de normalizar la Presion arterial en 72h.
 Los farmacos de eleccion son [ECA, Antagonistas de de los canales de calcio, nitroprusiato por
via intravenosa, diureticos o alfa-blogueantes . Debe mantenerse de forma crénica.
» Se requiere tratamiento de sustitucidn renal en los casos de deterioro funcion renal
 El Trasplante renal es opcion de tratamiento si se mantiene la Insuficiencia renal ,estadio IV con

un filtrado glomerular menor a 30 ml/ min/1.73 m2 por 18 meses.
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