Comprende tu cuerpo
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ESCLERODERMIA

Querido paciente, familiar o cuidador:

El objetivo de esta guia es ayudarte a comprender mejor
tu enfermedad. En ella se describe lo que ocurre cuando
se padece de enfermedad pulmonar intersticial asociada
a esclerodermia.

Explicaremos los exdmenes médicos a los que probable-
mente necesites someterte. Ademds, esta guia te dard
consejos para mantenerte en el mejor estado de salud
posible.

Al final de la gufa hay espacio para que puedas anotar
todas las preguntas que te puedan surgir.

Es conveniente que dediques un momento con tu médico
o profesional sanitario para revisar esta gufa y resolver
cualquier duda al respecto.
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Definicién de esclerodermia

éQué es la esclerodermia?

Esclerodermia significa «endurecimiento de la piel>. Este
término se utiliza con frecuencia para hacer referencia
a todo un grupo de enfermedades. La esclerodermia se
divide en dos tipos principales: la “esclerodermia locali-
zada” y la “esclerosis sistémica”. “Sistémico” significa
que afecta a diferentes tejidos y érganos y “esclerosis”
hace referencia al endurecimiento de los tejidos. La
esclerosis sistémica se divide a su vez en dos subtipos:
cutdnea limitada y cutdnea difusa.

Cutdnea limitada:

«Cutdnea» se refiere a la «piel». En la esclerosis sistémi-
ca cutdnea limitada las zonas de la piel afectadas se limi-
tan a las manos, la cara, los pies y los antebrazos. Tam-
bién pueden resultar afectados otros 6rganos del cuerpo.

Cutdnea difusa:

Los sintomas cutdneos pueden afectar a cualquier zona
del cuerpo. También pueden resultar afectados otros 6r-
ganos del cuerpo.

Cutinea limitada

Cutédnea difusa




Mecanismo de la enfermedad

¢Qué ocurre en la esclerodermia?

El tejido conjuntivo se encuentra en todo el cuerpo, in-
cluidos los vasos sanguineos, los érganos y la piel, pero
también en la grasa, el cartilago o los huesos. Mantiene
la estructura interna de nuestro cuerpo y cicatriza las he-
ridas cuando el sistema inmunitario se lo indica.

El sistema inmunitario es nuestro mecanismo de defensa
interno frente a las perturbaciones procedentes del exte-
rior, como una infeccién o una lesién, o del interior, como
un cancer.

En la esclerodermia, el sistema inmunitario se descon-
trola. Las células del tejido conjuntivo reciben una sefal
incorrecta de las células inmunitarias y producen mucho
mds tejido conjuntivo del necesario para la sanacién nor-
mal, lo que provoca cicatrizacién y endurecimiento del
tejido. El endurecimiento del tejido limita su funcién.
Cuando el sistema inmunitario se activa por si mismo,
como ocurre en la esclerodermia, se habla de «enferme-
dad autoinmune».
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¢Con qué frecuencia aparece la esclerodermia?

La esclerodermia es una enfermedad poco frecuente. Se
estima que afecta a entre 7 y 44 de cada 100.000 perso-
nas en Europa y Norteamérica.

La esclerodermia es mds frecuente en mujeres que en
hombres, y afecta principalmente a personas de entre 40
y 50 afios. Sin embargo, puede afectar a personas de cual-
quier sexo, raza y edad.

Los cientificos siguen investigando para comprender me-
jor las causas exactas de la esclerodermia. Se sabe que la
esclerodermia no es una enfermedad infecciosa.

También se sabe que los genes influyen en la enfermedad.
No obstante, la enfermedad no es hereditaria, es decir, no
puede heredarse de los progenitores ni transmitirse di-
rectamente a los hijos.

100.000
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¢Qué sintomas puede causar la esclerodermia?

La esclerodermia puede afectar a érganos y tejidos de
todo el cuerpo. Sin embargo, debido a que cada paciente
con esclerodermia es diferente, es posible que aparezcan
muchos o solo algunos de los siguientes sintomas:

« Problemas pulmonares (de 4 a 8 de cada 10 personas)
« Cansancio excesivo (9 de cada 10 personas)

« Problemas cutdneos (9 de cada 10 personas)

« Problemas digestivos (9 de cada 10 personas)

« Problemas musculares y articulares (de 6 a 7 de cada
10 personas)

+ Problemas renales o cardiacos (1 de cada 10 personas)

En las paginas siguientes se describe la fibrosis pulmo-
nar, uno de los problemas pulmonares que la escleroder-
mia puede causar. Los médicos pueden referirse a ella
como EPI (enfermedad pulmonar intersticial) asociada a
ES (esclerosis sistémica).
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¢Dénde estan los pulmones?

Los pulmones son érganos esponjosos, llenos de aire,
ubicados a ambos lados del térax. El corazén se encuen-
tra entre los dos pulmones.

Cuando inspiramos aire a través de la nariz y la boca, los
pulmones se hinchan como globos. Los pulmones
se agrandan cuando el aire rellena todos los espacios
en los pulmones. Cuando espiramos y el aire sale de
los pulmones, su tamafio se reduce de nuevo.

La nariz y la boca estdn conectadas con los pulmones
a través de una serie de conductos, comenzando por la
trdquea. La trdquea se ramifica en bronquios, que
llevan el aire a los pulmones derecho e izquierdo.

En los pulmones, los bronquios principales se
ramifican en bronquios mds pequefios y bronquiolos,
aun mas pe-quefos, que terminan en pequefias bolsas
de aire llama-das alvéolos.

5 ;Ddnde estdn los pulmones?

(ramificaciones
bronquiales)
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los pulmones

¢Cémo funcionan los pulmones?

Los pulmones son érganos importantes que hacen cir-
cular el aire que entra y sale del cuerpo. Al inspirar, entra
oxigeno (O,) en los alvéolos. Los alvéolos estdn rodeados
por vasos sanguineos. Estos vasos sanguineos pueden
captar el O, que inspiramos y transportarlo a las células
del cuerpo. Todas las células del cuerpo necesitan oxige-
no para sobrevivir.

Los pulmones también eliminan el diéxido de carbono
(CO,) del organismo. EI CO, es un producto de desecho
producido por las células. Este pasa de los vasos sangui-
neos a los alvéolos, donde puede ser espirado en forma
de gas. Un exceso de CO, en el cuerpo es perjudicial.

A veces, el aire que respiramos estd contaminado. Nues-
tros pulmones también eliminan la suciedad y los gérme-
nes presentes en el aire.

Bron_quiolos CaFilares

sanguineos

6 ;Cdmo funcionan lo
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¢Qué es la enfermedad pulmonar intersticial en la
esclerosis sistémica?

Enfermedad pulmonar intersticial (EPI) es un término
que denomina a un grupo de enfermedades que afectan
al intersticio, es decir, el espacio y el tejido que rodean a
los alvéolos pulmonares. Los médicos pueden referirse a
la EPI en el contexto de la esclerodermia como EPI aso-
ciada a ES.

En un pulmén sano, la pared del alvéolo es muy fina y
permeable. Por lo tanto, la distancia entre el interior del
alvéolo y el vaso sanguineo que se encuentra fuera del
alvéolo es muy pequefia, y el O, y el CO, pueden pasar
facilmente.

En la EPI asociada a ES, el tejido que rodea a los alvéo-
los se vuelve fibrético, es decir, se endurece y presenta
cicatrizacién. Esto dificulta la entrada de O, en el cuerpo
y la salida de CO, del mismo. El tejido pulmonar pasa de
estar suave a estar endurecido. Esto también dificulta la
expansion y el movimiento de los pulmones al respirar.

Alvéolos
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¢Cudles son los sintomas de la EPI en la esclerosis
sistémica?

Una de cada 4 personas con esclerosis sistémica desarro-
lla una enfermedad pulmonar perceptible en un plazo de
3 afios, pero solo entre 1y 2 de cada 10 personas desarro-
llan sintomas graves.

Puede que experimentes los siguientes sintomas:
» Sentirte muy cansado a lo largo de un dfa normal

- Sentir que te quedas sin aire al realizar tareas
cotidianas

« Presentar una tos seca persistente
« Sentir opresién en el pecho
« Sentirte mareado

Si presentas estos sintomas, debes acudir al médico.
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¢Coémo se diagnostica la EPI en la esclerosis sistémica?

Ademads de la exploracién fisica realizada por un médico,
es necesario realizar varias pruebas para diagnosticar la
esclerodermia. Es probable que necesite andlisis de san-
gre para detectar anticuerpos. Los anticuerpos buscan y
marcan a los invasores presentes en el cuerpo para que
el sistema inmunitario pueda destruirlos. Como la escle-
rodermia es una enfermedad autoinmune, puedes pre-
sentar anticuerpos que acttian contra tus propias células.
Estos anticuerpos se conocen como anticuerpos anti-
nucleares (ANA). También puede ser necesario realizar
otras pruebas especificas en funcién de tus sintomas.

Para diagnosticar la afectacién pulmonar en la esclero-
dermia, el médico puede pedir:

« Pruebas de funcién pulmonar, para ver cémo los pul-
mones hacen circular el aire que entra y sale del cuerpo

« Pruebas de imagen, como un TAC de alta resolucién
(TCAR)

Antes de la prueba, el médico te explicara cémo funciona.




Tratamiento

¢COmo se trata la EPI en la esclerosis sistémica?
Medicacién
Debido a que los cambios en el tejido pulmonar (fibrosis)

son permanentes, es posible tratar los sintomas para que

te sientas mds aliviado. El médico puede recomendarte:

A

« Medicacién

« Rehabilitacién pulmonar para ayudarte a controlar los
sintomas (puede incluir el aprendizaje de ejercicios
concretos, técnicas de respiracién, asesoramiento
nutricional o terapia de grupo)

- Oxigeno suplementario para mantener la concentra-

cién de oxigeno en sangre en valores saludables Oxigeno suplementario

« En algunos casos, puede indicarse la realizacién de un
trasplante pulmonar o de médula ésea

Puedes contribuir tomando todos los medicamentos tal
como te los ha prescrito el médico, vacundndote contra
la gripe o la neumonfa, dejando de fumar y mantenién-

dote activo. Dejar de fumar

Rehabilitacién pulmonar

1)



¢Cémo evolucionara mi enfermedad?

En algunos pacientes con EPI asociada a ES, los sinto-
mas empeoran mads rdpidamente, mientras que en otros
la enfermedad evoluciona lentamente o se mantiene sin
cambios a lo largo del tiempo. No es posible predecir
qué pacientes empeorardn y qué pacientes se manten-
dran estables. Con el tiempo, algunos pacientes pueden
desarrollar complicaciones adicionales de la EPI asociada

Pronéstico

a ES, como hipertensién pulmonar. Por este motivo, es
muy importante que controles tus sintomas pulmonares
y acudas a revisiones médicas con frecuencia.

Algunos signos que pueden indicar que la EPI asociada a
ES estd empeorando gradualmente son:

/
/f LAY
X
7/
'AI

« Tienes menos energia para realizar tareas cotidianas
« Aumenta la sensacién de falta de aire A

« La tos seca se agrava

§
« Los niveles de oxigeno en sangre disminuyen AV

constantemente, y aumenta la necesidad de oxigeno
suplementario @




Otros sintomas

¢Cudndo debo acudir al médico?

Tu equipo médico te ofrecerd todo el apoyo que necesites.
Consulta con tu médico si detectas algiin cambio en
tu estado fisico que te pueda preocupar o si presentas
alguno de estos sintomas:

- Dificultad respiratoria anormal o sensacién de ahogo
+ Dolor o presién en el pecho

Tos incontrolable o expectoracién con sangre

Fiebre alta

Dificultad o dolor al tragar

Debilidad anormal




Preguntas para tu médico:

sejun8aid
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Puedes obtener mds informacién en el sitio web
www.conocelaesclerodermia.com o escaneando el
cédigo QR con tu dispositivo movil.

*Este contenido no sustituye el diagnéstico realizado por un profesional sanitario. Ante cualquier duda sobre el
mismo, dirigete a tu profesional sanitario.

**Se trata de una publicacién de cardcter orientativo y divulgativo, por lo que no se debe someter a tratamientos
ni seguir consejos sin dirigirse antes a un profesional sanitario.
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Para obtener mds informacién y ver otras guias disponibles, accede a
www.pocketdoktor.com

o escribenos a post@ pocketdoktor.com

Esta guia no ofrece asesoramiento médico. Los contenidos de esta guia, como el texto, los gréficos, la informa-
ciény las imégenes (en adelante llamado «el contenido») tnicamente tienen caracter informativo. El contenido
no pretende ser sustitutivo del asesoramiento, diagnéstico ni tratamiento médico profesional. Busca siempre
el asesoramiento de tu médico de cabecera o profesional sanitario ante cualquier duda que tengas. Nunca
incumplas el asesoramiento médico profesional que has recibido ni retrases el acudir a él a causa de algo que
hayas leido o visto en esta guia. Si crees que puedes estar sufriendo una situacién de urgencia médica, llama
a tu médico inmediatamente. La confianza en cualquier informacién ofrecida en esta gufa de PocketDoktor
serd exclusivamente responsabilidad tuya. PocketDoktor no ofrece declaraciones ni garantias sobre la precisién,
completitud, fiabilidad, actualidad o actualizacién del contenido de esta guia. En ningtin caso PocketDoktor se
hard responsable, hasta el limite permitido por la ley, de los posibles dafios y perjuicios (incluyendo, sin limites,
los dafios y perjuicios accesorios y consecuenciales, lesiones corporales/muerte por homicidio culposo, lucro
cesante o dafios y perjuicios) resultantes del uso de la gufa de PocketDoktor o del contenido.
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