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RESUMEN 

Introducción. La esclerosis sistémica es una enfermedad autoinmune del tejido 

conectivo donde la vasculopatía ocurre inicialmente y persiste durante toda la 

enfermedad. La capacidad funcional revela el compromiso del sistema 

musculoesquelético del paciente, que limita o discapacita de forma temporal o 

permanente la realización de ciertas funciones. Métodos. Se realizó un estudio 

cuasiexperimental en pacientes con esclerosis sistémica. Se utilizó el 

cuestionario Cochin Hand Funtion scale (CHFS), para medir el grado de 

discapacidad de las manos. Los pacientes se dividieron en dos grupos según las 

etapas clínicas obtenidas en un estudio anterior publicado.  En el grupo A (etapas 

clínicas I y II) se incluyeron 16 pacientes y en el grupo B (etapas clínicas III y IV) 

se incluyeron 15 pacientes, Resultados. El tratamiento médico aplicado, previa 

validación, mejoró la capacidad funcional de los pacientes de ambos grupos A y 

B, es decir en etapas clínicas tempranas y tardías. Conclusiones. Se alcanzó 

mejoría significativa en la capacidad funcional de pacientes afectados de 



esclerosis sistémica, con el tratamiento médico aplicado, con estabilidad clínica 

y humoral desde etapas iniciales de la enfermedad.  

Palabras clave: Esclerosis sistémica, capacidad funcional, etapas clínicas, 

tratamiento médico. 

 

ABSTRACT 

Introduction. The systemic sclerosis is an autoimmune disease of the 

connective tissue where the vasculopathy happens initially and persist during all 

the disease. The functional capability (FC), the commitment of the system reveals 

muscleskeletic of the patient, than little lime or incapacities of temporary form or 

permanent the realization of certain shows, measurable with the instrument of 

evaluation. Methods. The questionnaire that was utilized is the Cochin Hand 

Function scale (CHFS), measure the degree of disability of the hands. The 

patients split into two groups according to the clinical stages obtained in previous 

published study. In the group A (clinical stages I and II) they included 16 patients 

and 15 patients (clinical stages III and IV) included B themselves in the group, 

(annex 2). Results. The applied medical treatment, previous validation, you 

improved the functional capability of the patients of both groups A and B, that is 

in clinical premature and overdue stages. Conclusions. Significant improvement 

in the functional capability of patients affected of systemic sclerosis, with the 

medical treatment applied, with clinical stability and humoral from initial stages of 

the disease was caught up with.  

Key words: systemic sclerosis, functional capability, clinical stages, medical 

treatment. 

 

INTRODUCCIÓN 

La esclerosis sistémica (ES), es una enfermedad generalizada del tejido 

conjuntivo, de etiología desconocida, con una incidencia que oscila, según 

estudios publicados en Estados Unidos de América (EUA), entre dos y 10 casos 

nuevos por millón de habitantes al año. Predomina en el sexo femenino, con una 

relación mujer/hombre de 5 a 9/1, la edad media de comienzo es alrededor de 

los 40 años. 3-5 

La prevalencia es de 240 casos por millón de habitantes con una supervivencia 

de 81 % a los siete años del diagnóstico, mientras que Europa alcanza de 130 a 



160 pacientes por millón de habitantes. 3 Se ha descrito en todos los grupos 

étnicos y raciales. La forma familiar es rara y hasta la fecha no hay evidencia 

conclusiva de que la enfermedad sea hereditaria. 4 -8 

En Cuba el comportamiento es variable, existe diversidad en el espectro clínico 

de la enfermedad en diferentes regiones. Se describe en Pinar del Río y La 

Habana una supervivencia entre 10 y 12 años mientras que en Santiago de Cuba 

entre siete y 10, demostrados por estudios epidemiológicos. 9 

En Holguín, no se constató antecedentes del estudio de esta enfermedad, a partir 

del año 2011, se inician las primeras descripciones de la misma en el territorio, 

a propósito de esta investigación. Se determinó que se diagnostican de cuatro a 

seis casos nuevos por año, en una población de 1 039 525 habitantes, con una 

prevalencia de 4,23 x 100 000 habitantes. 10  

La interrelación entre alteraciones microvasculares, anomalías inmunitarias y 

trastornos en la síntesis del colágeno, en las que se fundamenta su patogenia, 

pueden explicar la heterogeneidad de su expresión clínica, así como lo 

impredecible de su curso evolutivo. 8,11-14  

Relacionar el tratamiento con la expresividad clínica, cuando tiene lugar casi 

siempre es tardío e irreversible el daño vascular. Es necesario vincular el 

tratamiento médico al acontecer etiopatogénico de la ES, que permita lograr 

mejores resultados. 

Sobre un trasfondo genético de susceptibilidad, algunos factores ambientales 

pueden influir en la aparición, desarrollo o empeoramiento de la enfermedad. Se 

trata de una enfermedad genética poligénica. 3-5,11,12 El tratamiento de la 

enfermedad suele estar poco sistematizado, se ensayan diversas terapéuticas 

con niveles de evidencia variables.  

Las guías internacionales constituyen una fuerte orientación para la práctica 

clínica pero deben ajustarse a las realidades locales, por lo que conocer la 

situación en determinado lugar puede permitir implementar mejoras en la 

evaluación de los pacientes y manejo de esta enfermedad. 15-18 

 

 

 

MÉTODOS 



Se realizó un estudio cuasiexperimental, terapéutico (o de prevención 

secundaria), (tipología del diseño: de un solo grupo con prueba antes y después), 

para determinar si el esquema terapéutico propuesto mejoraba la capacidad 

funcional, desde marzo del año 2013 a marzo de 2016, con duración de 24 

meses. 

Los pacientes se dividieron en dos grupos (A y B), según las etapas clínicas 

obtenidas del índice de desarrollo integral (IDI). En el grupo A (etapas clínicas I 

y II) se incluyeron 16 pacientes y en el grupo B (etapas clínicas III y IV) se 

incluyeron 15 pacientes. A todos se les solicitó la firma del consentimiento 

informado, para el uso del tratamiento médico.  

 

Criterios de inclusión:  

▪ Pacientes con ES, sin contraindicaciones para el uso de ciclofosfamida (CYC).  

▪ Voluntariedad en participar. 

Criterios de exclusión: 

▪ Pacientes con contraindicaciones al uso de CYC. 

▪ Pacientes con enfermedad pulmonar obstructiva crónica según volumen 

espiratorio forzado en un minuto y capacidad vital forzada (VEF1 /CVF >70 %) 

de lo pronosticado. 

▪ Pacientes con trastornos que afectan la función pulmonar como: infarto del 

miocardio agudo, insuficiencia cardíaca, enfermedad valvular severa, 

enfisema, hipertensión pulmonar. 

Criterios de salida:  

▪ Suspensión voluntaria del tratamiento. 

▪ Leucopenia persistente por debajo de 3x109 mm3, infecciones severas y 

neoplasias. 

▪ Reacciones adversas severas, al tratamiento que persisten por más de cinco 

días, a pesar de las medidas para minimizarlas. 

Se utilizó el cuestionario Cochin Hand Funtion scale (CHFS), que mide el grado 

de discapacidad de las manos. Contiene 11 interrogantes que se califican de 0 

a 3, según la capacidad para realizarlas. 

Para la comparación de las medias entre los diferentes momentos de evaluación 

se utilizó la prueba t, el grado de significación se fijó en 0, 05.  

 



RESULTADOS  

Los datos relacionados con la evaluación de la CF según cálculo de la media del 

instrumento de evaluación que se aplicó, demostraron mejoría significativa a 

partir de los seis meses para ambos grupos A y B, en todas las etapas clínicas. 

Fueron las etapas clínicas II (grupo A) y IV (grupo B), las que exhibieron mayor 

discapacidad funcional. (Tabla 1). 

 

Tabla. 1 Distribución de pacientes con esclerosis 

sistémica según cuestionario de capacidad funcional con 

el tratamiento médico  

Grupo Etapa Inicio 

Media 

6 meses 

Media 

p 12 meses 

Media 

p 

A= 16 I = 9 23 15 0,118 11 0,041 

II= 7 21 18 0,003 15 0,001 

B= 15 III= 8 21 17 0,004 13 0,010 

IV= 7 25 22 0,015 20 0,004 

 

DISCUSIÓN 

En esta investigación, en orden de frecuencia mejoró la capacidad funcional 

para: sistema musculoesquelético, en ambos grupos (A y B), a partir de los seis 

meses y se mantuvo a los 12 meses de haber iniciado el tratamiento médico.  

La evaluación de la capacidad funcional depende de la evolución de cada 

sistema comprometido, pero fundamentalmente el musculoesquelético, y es 

directamente proporcional a la severidad que puede progresar al daño 

irreversible con la consecuente limitación, o pérdida de las funciones. 4, 5, 10, 11, 13, 

15, 16, 18, 27 

Esta afectación contribuye a la discapacidad y deterioro de la calidad de vida, 

del rendimiento laboral cotidiano; susceptible a mejorar progresivamente, o 

exhibir secuelas secundarias a compromiso de órganos como la piel. 2- 5, 15, 16 

Se demostró la efectividad de la ciclofosfamida (CYC) y las dosis de esteroides 

utilizadas en los trastornos musculoesqueléticos como inflamación articular, 

contracturas de grandes articulaciones, debilidad muscular, abertura oral, flexo 

extensión de manos y cierre de puños. En el compromiso vascular con presencia 



de úlceras isquémicas dérmicas en punta de los dedos, depósitos de pigmentos, 

y esclerosis. 26-28 

Los usos de los pulsos intermitentes reducen la toxicidad por CYC, adecuar las 

dosis a rangos terapéuticos y de mantenimiento entre 0,5/ m2 y 1gr pueden ser 

alternativas inteligentes para mantener su uso en un tiempo donde inactive la 

enfermedad o quizás logre regresión de síntomas y signos. 4, 5 

A pesar que muchos autores le conceden una eficacia moderada, no son los 

mismos resultados si se emplea la vía oral. Esto está determinado por 

particularidades del sistema digestivo de cada paciente, que generalmente no 

pueden ser medibles. 4, 5 

En Italia y otros países de Europa, Calguneri y cols, obtienen la experiencia en 

pacientes con ES y una duración de la enfermedad menor de 24 meses, 

admitidos en un centro terciario tratados con pulsos endovenoso de CYC a razón 

de 500 mg/pulso, más 10 mg de prednisona. 26 

Este esquema favoreció la obtención de mejores resultados en el Test de 

Rodnan Modificado (TRM), la encuesta-invalidez Índice (HAQ-DI), la capacidad 

vital forzada (FVC), y la capacidad de difusión pulmonar para el monóxido de 

carbono, (DLCO). 26  

En terapéuticas actuales que involucran al trasplante de médula ósea autólogo, 

diferentes investigadores, han comprobado que con CYC a dosis altas, durante 

el proceder, mejora y estabiliza parámetros de la función pulmonar, 

cardiovascular y la piel. 27-35 

Los autores que defienden esta conducta dan continuidad al tratamiento entre 

seis y 12 meses después del trasplante, sin toxicidad que precise abandonar el 

uso del medicamento. 27-35 

El uso de CYC y prednisona independientemente de los esquemas para su 

aplicación práctica, han reportado mayores beneficios que eventos adversos. Es 

un camino que solo las investigaciones y seguimiento de la respuesta a través 

del tiempo, podrán dar veracidad del riesgo beneficio que hasta entonces 

exhiben los pacientes a nivel mundial. 

Finalmente, el régimen de tratamiento fue bien tolerado, los resultados sugieren 

que la combinación empleada con esteroides a dosis bajas es segura, eficaz y 

estabiliza la función orgánica.  



Esta meta es más efectiva si el tratamiento se da antes del compromiso 

funcional. La necesidad de la inmunosupresión a largo plazo se sugiere para 

mantener la respuesta favorable inicial. 

Las evidencias y recomendaciones de las guías prácticas e investigaciones de 

varios países del mundo, incluyendo el área geográfica de Las Américas, han 

constituido un punto de partida para establecer un referente nacional, que 

contemple un mejor manejo del paciente que padece esta enfermedad con la 

evaluación clínica e intervenciones farmacológicas de primera elección. Esto 

permitirá alcanzar la supervivencia que hoy se registra en el mundo. 15, 27, 36 – 41 

 

CONCLUSIONES 

Se alcanzó mejoría significativa en la capacidad funcional de pacientes 

afectados de esclerosis sistémica, con el tratamiento médico aplicado, así como 

estabilidad clínica y humoral desde etapas iniciales de la enfermedad. 
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ANEXOS. 

Anexo 1. Instrumento de evaluación para pacientes con esclerosis 

sistémica capacidad funcional 

Cuestionario funcional. ¿Puede Usted……… 

• Levantar y vaciar agua (alrededor de litro y medio) de una cubeta? 

• Desenroscar una tapa de botella que ya ha sido abierta? 

• Tomar del monedero una moneda pequeña con el pulgar y el índice? 

• Agarrar un lápiz y escribir su nombre? 

• Agarrar un lápiz y escribir la mitad de una hoja tamaño carta? 

• Abrochar y desabrochar los botones de una camisa? 

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/pmid/27469583/
http://www.reumatologia.com.br/
https://orcid.org/0000-0002-6702-3421


• Meter su camisa o blusa debajo del cinturón? 

• Peinar su pelo de la nuca? 

• Lavar el cabello de la región posterior de su cabeza o nuca? 

• Levantarse del inodoro sin utilizar sus manos? 

• Subir veinte escalones sin utilizar un pasamanos? 

Cada pregunta se califica en una escala de 0-3: 

0: Capaz de realizar la actividad de manera normal. 

1: Puede realizarse la actividad con alguna dificultad. 

2: Solo puede realizarse la actividad con dificultad. 

3: Imposible de lograrlo. 

 

 

Anexo 2 

Clasificación de los pacientes con esclerosis sistémica según etapa clínica 

y compromiso orgánico 

 

Etapa 

clínica 

I II III IV 

Pacientes 9 7 8 7 

% 29,0 22,5 26,0 22,5 

Sistema 

afectado 

Microvascular 

Piel 

MEQ 

Microvascular 

Digestivo 

Respiratorio 

Microvascular 

Cardiovascular 

Microvascular 

Renal 

Índice de 

desarrollo 

integral 

0,49 a 1 0,39 a 0,48 0,30 a 0,38 0 a 0,29 

 

Anexo 3.  

Tratamiento médico  

En el primer año, ciclofosfamida (frasco de 1g) mensual por 6 meses y cada dos 

meses por los 6 meses restantes, siempre la dosis que se utilizó fue de 0,5 mg 

x m2 de superficie corporal a 0,75 sin pasar de 1 g, en cada pulso (9 dosis = 9 

g) 



Prednisona (tabletas de 5 ó 20 mg) a razón de 20 mg x día durante 4 semanas 

divididas en dos subdosis, después se disminuyó la dosis a 5 mg cada 2 

semanas hasta 10 mg. 

En el segundo año de tratamiento se aplicó la ciclofosfamida (frasco de 1g), un 

pulso cada dos meses (6 dosis = 6 g) 

Prednisona (tabletas de 5 ó 20 mg) 5 mg diarios. 

Se administró endovenoso, se diluyó el frasco en 30 ml de dextrosa al 5% y se 

añadió a 170 ml, previa administración de  200 ml de dextrosa al 5%. 

1 ámpula de ondansetron (8 mg) para la prevención de las náuseas y vómitos, 

más 200 ml de dextrosa al 5 % al finalizar la administración de bolo (total. 770 

ml de dextrosa al 5%, durante 3 horas 30 minutos). 

Durante 24 meses. Dosis máxima acumulada de 15 gramos de ciclofosfamida. 


