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Introduccion y objetivo: La Esclerosis Sistémica (ES) es una enfermedad autoinmune crénica rara y grave, con diversas manifestaciones clinicas. Las
formas principales son la esclerosis sistémica difusa (EScd) y la limitada (EScl), cada una con prondsticos diferentes. Aproximadamente un 10-20% de los
casos presentan sindromes de overlap con otras enfermedades autoinmunes, y algunos casos no muestran manifestaciones cutaneas, denominados ES sin
esclerodermia (ESse). La ES puede causar fibrosis en el tracto gastrointestinal, corazén y pulmdn, y complicaciones vasculares como hipertension arterial
pulmonar (HAP), crisis renal esclerodérmica (CRS) y ectasia vascular (GAVE). En Argentina, la prevalencia es de 296 casos por millén, con datos clinicos
limitados en Latinoamérica. Este estudio tiene como objetivo describir los fenotipos de ES en nuestra institucion y analizar cémo el perfil clinico y serolégico
se relaciona con la severidad de la afectacion cardiopulmonar.

Material y método: Estudio retrospectivo, epidemioldgico y observacional. Incluye pacientes mayores de 18 afios con diagndstico de ES segun criterios
ACR/EULAR 2013, tratados en nuestra institucion entre 2017 y 2024. Se realizaron analisis estadisticos utilizando la prueba de Chi-cuadrado para comparar
frecuencias entre subgrupos de pacientes y autoanticuerpos.

Resultados: Se estudiaron 53 pacientes, de los cuales el 80% cumplian los criterios ACR/EULAR 2013: 45% con EScl, 24.5% con EScd, 22.6% con ESse,
3.8% con sindromes de overlap y 3.8% con formas rapidamente progresivas. El 92% eran mujeres, con una edad promedio de 52.1 afios (50% menores de
50 afios). El indice de masa corporal (IMC) mostrd que el 60.71% estaban en rango de normopeso y el 37% presentaban sobrepeso u obesidad. A la primera
consulta, el 92.5% reportd sintomas respiratorios (47% disnea, 15% tos seca), y el 54% tenia alguna enfermedad pulmonar (45% con EPID, 13.2% con HAP
y 5.7% con bronquiectasias). El 45% presentd un patron espirométrico restrictivo y el 28.3% tuvo una disminucidén de la DLCO. En la prueba de caminata de
6 minutos (6MWT), el 26% mostrd hipoxemia marcada y recorrié menos del 80% de la distancia predicha. En la tomografia de tdérax, el 13% presentd NSIP,
2% UIP y 2% UIP probable, mientras que el 4% tuvo una clasificacion indeterminada. En cuanto a serologia, el 26% presentd anticuerpos anticentrémeros
(AAC), 13% anticuerpos anti-topoisomerasa 1 (Anti SCL-70), y el 36% tenia serologia desconocida. El 31% mostré patrones tardios en capilaroscopia. Se
observaron correlaciones entre AAC y EPID (9.7%) o EPID+ HAP (5.6%), entre anti-SCL70 y EPID (13%), y entre anti-RNP y EPID (5.6%). En pacientes con
HAP, el 71.5% tenia AAC, mientras que el 3.7% presentaba anti-SCL70.

Discusidn y conclusiones: El perfil de nuestros pacientes con ES muestra diferencias en comparacion con datos internacionales, particularmente en relacion
con la prevalencia de fenotipos y la serologia asociada. Predomind la forma de EScl, mostrando una mayor asociaciéon con EPID en comparacion con el estudio
de Le Roy (1988), que vinculaba EPID predominantemente con EScd. A su vez EScl con una mayor prevalencia de AAC y una menor frecuencia de anticuerpos
anti-SCL70, lo que difiere con cohortes internacionales. Estos hallazgos resaltan la necesidad de considerar factores locales en el diagndstico y manejo de la
ES ya que la clasificacion clinica en distintos subgrupos, y el andlisis de los autoanticuerpos presentes, impactan en la fenotipificacion y prondstico.



