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Edad: 40 afios o
Medicina Interna

ESCLEROSIS SISTEMICA (ES) il & |

ES con afectacion cutanea ES con afectacion
limitada (EScl) cutanea difusa (EScd)

AUTOINMUNIDAD VASCULOPATIA FIBROSIS

PIEL:
Escelrodactilia,

W ‘l " Miscrostomia,
. Calcinosis
ANAs + (>95%):

aScl-70%,
aRNApollll, ACA, OTROS

anti-Th/To*, anti- ORGANOS:
U3RNP* anti , )
NOR90...

*peor pronodstico
Son marcadores de
perfiles clinicosy en

general son
mutualmente
excluyentes

ES con ANAs - (< 5%): Enfermedad més severa. Sobre todo . ES sine esclerodermia (5%): Caracteristicas clinicas y serolégicas

Menos vasculopatia pero mas malabsorciéony CRE. similares a EScl sin afectacion cutanea
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FENOTIPO ES LIMITADA oo

Centromero (ACA)

Th/To

Ac que se unen a proteinas centroméricas (CENP) localizadas Ac contra un complejo de 6 proteinas asociadas a RNA
en el cinetocoro del centrémero, y se unen al aparato mitético W 7-2 y 8-2: 2 endoribonucleasas, los complejos de
durante la mitosis. Los mas frecuentes son CENP-A y CENP-B RNasa MRPy RNasa P.

(hay descritos mas de 6).

IFI: Patron centromérico IFI: Patron nucleolar

30% / evolucion lenta 5% / evolucidén rapida




FENOTIPO ES DIFUSA

Topoisomerasa (Scl-70) RNA-Pol il m

Ac contra la fibrilarina, proteina que
W forma parte del complejo US-
ribonucleoproteina nuclear.

Ac dirigidos contra la
topoisomerasa, una proteina
asociada a la cromatina, y cambian

la estructura terciaria del DNA.
IFl: Patron moteado

20% / Evolucidén rapida

- PIEL (st los 3 primeros anos):
telangiectasias, ulceras digitales y
acroosteolisis

Artralgias y sinovitis
Crisis renal (10%)

Afectacion de la conduccidn
cardiaca

- Afectacion Gl global
@ EPIl precoz (65%)

Ac dirigidos frente a proteinas del
nucleolo como la RNA polimerasa
(RNAp [T +/- Ty 1I).

IFI: Patron moteado +/- nucleolar

10% / Evolucidén rapida

- PIEL (precozy mas grave),
telangiectasias

- Artralgias

- GAVE (Ectasia vascular antral
gastrica): estdbmago en sandia)

- Posible asociacion con rotura
de implantes de mama

Lo 6

Crisis renal (20%)
Neoplasias (10%, st mama)

< 5% (25% EScl)
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IFI: patrén nucleolar.

PIEL: Hipo/hiperpigmentacién
Miopatia inflamatoria (50%)

Artralgias y calcinosis. Neuropatia
periférica

Crisis renal
Afectacion cardiaca

Afectacion Gl (malabsorcion)

@ EPI (precoz) y HAP (aguda)
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SINDROMES OVERLAP .

OVERLAP: Dermatomiositis y OVERLAP: Polimiositis,
OVERLAP: EMTC C .
polimiositis LES y EMTC
Ac contra el espliceosoma, Ac contra componentes del exosoma Ac contra el complejo Ku:
ribonucleasa involucrada en empalmar W (Scl-75y Scl-100), participaen la W heterodimero involucrado en la
el RNA nuclear heterogéneo con el degradacion del RNA. Pueden tener reparacion del DNA, el mantenimiento
mMRNA (RNP).

otros Ac de ES asociados (st Scl-70). delteldmeroy la regulacion
IFI: Patron moteado IFI: Patrén nucleolar transcripcional.

> 5% (80% Escl) / Evolucionrapida < 59% (80% Escl) / Evolucion lenta < 5%
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OTROS ANTICUERPOS RELACIONADOS CON ES

Anti-NOR90 Anti U11/U12 RNP SSA/Ro

Ac contra el antigeno NOR en el Anticuerpos contra 2 tipos principales de SSA/Ro en la ES:
W nucleolo. También en LES, AR, SS, y ribonucleoproneinas (RNP) que son SSA/Ro52y SSA/R060. Forman parte
algunas neoplasias. componentes del espliceosoma del complejo multiproteico de una
Asociado a otros Ac de ES (5% de los que procesa el mRNA. pequena ribonucleoproteina
casos). citoplasmatica (cRNP).
EVO'.UCIOn ra p|da y seve ra@ Asociado a otros Ac de ES (20% de los
casos). SSA/Ro52 se asocia a antiJo1.
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