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Comprender la esclerodermia

La esclerodermia —también conocida como esclerosis sistémica— puede ser
una enfermedad dificil de entender. Pero vale la pena tomarse un tiempo
para conseguir entenderla. Cuanto mas sepas y entiendas, mas seguro te
sentiras con el cuidado que puedes ofrecer, y el apoyo que ofrecerds sera mejor.

En este folleto se resumen los conocimientos cientificos actuales y experiencias
reales para ayudarte a comprender mejor la esclerodermia.

También encontraras informacioén y recursos practicos en
www.conocelaesclerodermia.com

¢Qué es la esclerodermia? ..................... 3

¢Qué ocurre en el cuerpo?..................... 5

éPor qué las personas padecen
esclerodermia? ... .9

éEsclerodermia o esclerosis sistémica?
éPor qué tiene dos nombres?................ 1

¢Qué sintomas podrian
presentarse?.............ccccococviciceecie, 13

éComo deben controlarse
10S SINtOMAS? ..o 25

éComo se tratan los sintomas?........... 35

¢Qué puede deparar el futuro?............ 37

Preguntas frecuentes




¢Qué es la esclerodermia?

La esclerodermia es una enfermedad que da lugar al

endurecimiento y engrosamiento de zonas de la piel,
y en ocasiones problemas en los érganos internos y los

Vasos sanguineos!

La esclerodermia esta provocada por el ataque del sistema
inmunitario al tejido conjuntivo presente debajo de la piel vy alrededor
de los 6rganos internos vy los vasos sanguineos. Esto provoca la
cicatrizacion y engrosamiento del tejido de estas zonas!

Existen varios tipos de esclerodermia con gravedad variable.
Algunos tipos son relativamente leves y mejoran por si solos

a larga, mientras que otros pueden conducir a problemas graves
y potencialmente mortales!

La esclerodermia hasta la fecha no tiene cura, pero la mayoria de
las personas con la enfermedad pueden llevar una vida plena y
productiva.

La esclerodermia forma
parte de una familia de
enfermedades que afectan al tejido
conjuntivo. El tejido conjuntivo se
encuentra en casi todas las partes del
cuerpo. Se encarga de integrar todas las
partes del cuerpo y soporta, conecta y separa
las distintas partes del cuerpo. Puesto que la
esclerodermia afecta al tejido conjuntivo, los
sintomas pueden producirse en cualgquier
parte del cuerpo, incluyendo la piel, los
musculos, los vasos sanguineos
y los érganos internos.>®

En la esclerodermia,
el sistema inmunitario
provoca que el proceso
de curacion natural se
sobrecargue y produzca
demasiado colageno.>”8
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c¢Qué ocurre en el cuerpo?

Descripcion del tejido conectivo® 72

El tejido conectivo se encuentra en casi todas las partes del cuerpo. Se encarga de integrar todas las partes
del cuerpo y soporta, conecta y separa las distintas partes del cuerpo.

El tejido conectivo es como un bizcocho en el que
las células se colocan como si fueran trocitos de fruta.
Estd formado por una malla de fibras que soportan

y sostienen a las células

El coldageno es una de
las fibras que conforman
la malla ?

Los fibroblastos son un tipo de células
gue se mantienen dentro de la malla y nos
ayudan a curar, mantenernos saludables

y reparar los tejidos dafados, y también
forman cicatrices.
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Cuando alguna parte del cuerpo se dana (por ejemplo, cuando sufre
alguna lesidn), se inicia un ciclo de curacién natural para reparar el dafio>7'°

A

Fibroblasto

Cuando sufre una lesioén,

el sistema de defensa natural

del cuerpo (sistema inmunitario)
entra en accién. La zona se inflama.

El sistema inmunitario
envia sefales a los fibroblastos
para reparar el dano.

Los fibroblastos producen
colageno y otras sustancias
para reparar los dafos en el
tejido conectivo; esto forma
una cicatriz.

El daifio se repara.

La cicatriz se ablandara con

el tiempo, a medida que se
recuperan los tejidos circundantes
normales. En la fibrosis,

este ablandamiento normal

de la cicatriz no se produce

en cantidad suficiente.

éSABIAS
QUE...?
Tu sistema inmunitario tiene memoria®
Tu sistema inmunitario te protege contra las amenazas
procedentes de bacterias y virus, asi como de los peligros que
originan las lesiones en los tejidos. La respuesta inmediata del
cuerpo contra una amenaza consiste en producir inflamacion.
La inflamacion es la respuesta normal de las defensas de

tu cuerpo. Rodea, contiene y se deshace de lo que esta
causando el problema (infeccion, astilla, espina, etc.).

Una vez que se ha eliminado el peligro, tu sistema inmunitario
produce unas sustancias especiales llamadas anticuerpos.
Estan programados para reconocer a las bacterias, virus o
peligros de otro tipo a los que hayas estado expuesto.

Los anticuerpos los encuentran e informan al sistema
inmunitario para que puedan ocuparse rapidamente de ellos.




En la esclerosis sistémica, el sistema inmunitario provoca que el proceso
de curacion natural se sobrecargue y produzca demasiado coldgenos 7-°
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La esclerosis sistémica es
una enfermedad “autoinmune”

El sistema inmunitario envia
mensajes erréneos a los
fibroblastos, v les indica que
produzcan grandes cantidades
de coldgeno. Esto ocurre porque
cree que sus propias células son
un peligro e intenta defender

al cuerpo contra si mismo.

Entonces, los fibroblastos
producen demasiado colageno.

El coldgeno innecesario y en exceso,
se agrupa para formar areas gruesas
y rigidas similares a cicatrices.

El exceso de cicatrizacién puede
empeorar el problema. El mismo
tejido cicatricial (tejido fibrotico)
puede provocar dafos, desencadenar
la inflamacion y creacién de colageno
vy la respuesta cicatricial; el ciclo sigue
y sigue.

El tejido fibrético es rigido y funciona
de manera distinta al tejido normal.
La fibrosis y la inflamacion de la piel

y otros drganos afecta a su
funcionamiento y provoca los
sintomas de la esclerosis sistémica.

¢SABIAS

QUE...?

Auto = propio
Inmune = proteccion contra







¢Por quée las personas padecen esclerodermia?

Esta pregunta no tiene una respuesta sencilla. Nadie sabe a ciencia cierta por
qué algunas personas padecen esclerodermia y otras no.’

Sabemos que la esclerodermia no es una infeccidn como la varicela o la gripe.
No se contagia de otra persona gue la padezca.

LLa esclerodermia no es una enfermedad que puedas traspasar directamente a tus
hijos o heredar de tus padres. La genética y los genes pueden tener un peguefio
papel en el riesgo de padecerla>”"

Si algdn miembro de la familia tiene esclerodermia, sus familiares cercanos corren
un riesgo mayor gue el resto de las personas de padecer esclerodermia.®

Lo que parece mas probable es que algunas personas tienen un “interruptor”
para la esclerodermia gque se enciende por algun motivo. Nadie sabe a ciencia
cierta cual puede ser el desencadenante.

Es probable que los acontecimientos muy estresantes para el cuerpo (como una
lesion fisica, la exposicion a productos gquimicos toxicos o la tension nerviosa)
alerten al sistema inmunitario y también alteren el funcionamiento de los genes
de la persona. Esto podria ser el desencadenante de la esclerodermia en
algunas personas.”?”?

No hay manera de averiguar quién padecera esclerodermia ni de saber como
ocurrio en las personas que han recibido el diagndstico. Los cientificos estan

investigando el funcionamiento de la esclerodermia, asi que sabremos mas en
el futuro.

[ [ Mi hija Andrea es muy valiente,
muy fuerte, muy carismatica y todo
lo lleva con una sonrisa. ] ]

Asun, cuidadora de una persona
con esclerodermia







¢Esclerodermia o esclerosis sistémica?

¢Por quée tiene dos nombres?

La esclerodermia es una familia de enfermedades que por lo La familia de enfermedades de la esclerodermia?®
general se caracterizan por el endurecimiento de la piel.®

Esclerodermia
combina las palabras griegas esclero (duro) y derma (piel).

Se usan distintas palabras para describir esta familia de enfermedades
y todas ellas tienen significados ligeramente distintos:

Esclerosis sistémica

Afecta a diversos érganos,
a menudo también la piel,

+ Esclerodermia: se utiliza para describir la esclerosis y se divide en tres tipos
(endurecimiento) de la piel (derma).
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» Sistémico: se utiliza cuando una enfermedad afecta a varios tejidos
y 6érganos o a todo el organismo en general.

Formas de la esclerosis sistémica

» Esclerosis: se utiliza para describir el endurecimiento de los tejidos Cutanea limitada

de| orga nismo “Cutaneo” significa “perteneciente a la piel” y,
' en la esclerosis sistémica cutanea limitada,

. Lo . . . la zonas afectadas de la piel se limitan
La esclerodermia se divide principalmente en dos formas: la localizada 5 [TETTE8, Fesie, s 7 A el Fas.

y |a esclerosis sistém ica.6 También se pueden ver afectados otros érganos.

Cutanea difusa
Los sintomas de la piel pueden afectar
a cualquier parte del cuerpo.
También se pueden ver afectados
otros érganos.

La esclerosis sistémica se divide en cinco subtipos: cutanea limitada, cutanea
difusa, preesclerodermia, sine esclerodermia y sindrome de superposicion.? 5| leroderml
. L L . ine esclerodermia
Los subtipos de esclerosis sistémica ayudan a los médicos a hacerse una idea ST G ey pIEsar e cae e
mejor de los sintomas vy problemas que pueda notar la persona, y a elaborar STBEIIE U EIEEE S0S CIERTE
) o pero sin engrosamiento de la piel.
un plan de tratamiento gue pueda beneficiarle.

Los términos “esclerodermia” y “esclerosis sistémica”
suelen utilizarse para referirse a un tipo de esclerodermia
que afecta a diversos érganos, pero el término correcto es

esclerosis sistémica.”°







Como el tejido
conjuntivo se
encuentra en todas las
partes del organismo,
la esclerodermia
puede producir
numMerosos sintomas
diferentes. Pero la
persona gue cuidas no
tiene por qué tenerlos
todos. La mayoria de
las personas empiezan
solo con uno o dos
sintomas, que pueden
aparecer en cualquier
orden. Pueden ser
leves 0 mas graves

vy pueden variar a lo
largo del tiempo.>+

Pero uno de los
aspectos de la
esclerodermia es que
las personas presentan
combinaciones
distintas de sintomas
y tienen experiencias

y problemas distintos
con estos sintomas.®e!”

Sintomas

en la piel

Problemas

pulmonares Cardiopatias

Problemas

Sintomas
renales

en las manos

Sintomas Sintomas en
en las el aparato

articulaciones digestivo
y los musculos

Dolor de pies

y problemas
para andar

Salud mental y bienestar emocional

La mayoria de estos sintomas se pueden
controlar, lo que asegura que tanto tu como la
persona gue cuidas podréis seguir haciendo
la mayoria de cosas con las que disfrutais.

Anima a la persona que cuidas a que
comunique todos sus sintomas al
médico/enfermero, sin importar lo
insignificantes que puedan parecer.
Esto les ayuda a comprender mejor los
efectos de la esclerodermia. No temais
hacer preguntas sobre los sintomas.

La esclerodermia nunca me va a
quitar el sol. la naturaleza y sobre todo

mis ganas de vivir, crear y sentir.

Elena, persona con esclerodermia
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Sintomas en la piel

Casi todas las personas con esclerodermia (mas del 90 %)
presentan algunos sintomas en la piel.2’

Estos sintomas pueden ser los siguientes:

Engrosamiento de la Piel tensa o brillante en Ia

piel particularmente
en las articulaciones
de los dedos.?

Pequenos puntos
rojos (llamados
telangiectasia), que
presentan cerca del
75 % de las personas
con esclerodermia.’
Consiste en el
ensanchamiento

de pequefos vasos
sanguineos, por lo
general en las manos
y la cara.

cara, los brazos y las piernas.
La piel tensa de alrededor

de las articulaciones puede
impedir un movimiento
adecuado. A esto se le da

el nombre de contracturas.
Las personas también pueden
presentar picor de la piel ?

Bultos duros

(llamados calcinosis)

en aproximadamente

el 25 % de las personas
con esclerodermia.’

Se componen de una
acumulacion de sales de
calcio por debajo de la piel
y aparecen en los puntos
de presiéon, como las puntas
de los dedos.

[ [ Mi hija Andrea es una luchadora
nata, no ha dejado de trabajar e
intenta seguir llevando una vida
medianamente normal a pesar de la
esclerodermia. Es mi heroina. )

Asun, cuidadora de una persona con
esclerodermia




Sintomas en las manos

« El fendmeno de Raynaud se produce
en mas del 90 % de las personas
con esclerodermia.”'® Es uno de los
sintomas tempranos mas frecuentes.”
Esta provocado por espasmos en los
vasos sanguineos pequefos de las
puntas de los dedos. Esto reduce la
irrigacion de la zona provocando un
cambio de color (por lo general al
color azul/morado vy a continuacioén al rojo) y el enfriamiento.
Suele ocurrir cuando el clima es frio o cuando la persona esta
estresada. A veces puede provocar dolor o el adormecimiento
de los dedos.®

« Zonas enrojecidas e inflamadas, por lo general en los dedos de
las manos vy los pies, que duelen si se tocan (a veces se les llama

sabafones), y que pueden desarrollarse debido al fendmeno
de Raynaud.®

* Manos y dedos hinchados.?°

» Tirantez y engrosamiento de la piel
de los dedos (llamado esclerodactilia).
A veces esto puede provocar gue sea
dificil estirar las manos. Los dedos no
se mueven tan bien como deberian
o la persona tiene dificultades para
sujetar objetos.”

 Las ulceras o heridas abiertas se producen
en cerca del 40 % de las personas con
esclerodermia, particularmente en las
puntas de las dedos de las manos
o los dedos de los pies.” Por lo general
se producen después de un corte
o un golpe, pero también pueden
aparecer a causa del fendmeno de
Raynaud. La persona que a la que
cuidas siempre debe acudir al médico
si presenta una Ulcera o herida abierta, sin importar lo pequefa
o leve que pueda parecer. De este modo, el médico podra
asegurar que no se infecten.

« Dolor o rigidez en las articulaciones de los dedos.!®

Sintomas en los pies

+ El fendmeno de Raynaud también
puede afectar a los dedos de los pies.”

* Molestias al andar debido a las
alteraciones en la parte de la planta
del pie justo detras de los dedos.
Algunos pacientes definen esto como
si estuvieran caminando sobre
guijarros.”




Sintomas en las articulaciones y los musculos

n algiin momento, en torno al 65 %

de las personas con esclerodermia
presentan problemas en las
articulaciones o los musculos.’

Estos problemas pueden afectar

a cualquier zona, desde las caderas
hasta los dedos, vy pueden dificultar
la capacidad para mantenerse activo.
Los musculos se pueden debilitar si
se pierde la forma fisica al hacer
menos ejercicio.

Los sintomas pueden ser los

siguientes:> 67 i o
[ [ La relacion médico-

* Piel tensa o articulaciones inflamadas. paciente es muy importante,

« El dolor articular o el dolor a la para poder consultar, poder
palpacidon también puede estar hablar, poder preguntar
provocado por la inflamacion. cualquier duda que tengas. j j

* A veces, también pueden ocurrir

Asun, cuidadora de una
otras enfermedades de las persona con esclerodermia

articulaciones junto con la
esclerodermia tales como la
artritis reumatoide.?

e Dolores musculares: pueden
provocar gue la persona se
sienta como si hubiera realizado
demasiado ejercicio.




i bien la mayoria de las personas con esclerodermia presentan algo de fibrosis y cicatrizaciéon en los pulmones, solo del 40 al
75 % presentan alteraciones perceptibles.?> Hasta la mitad de las personas que estaran afectadas presentan los sintomas en

los tres primeros afios de la enfermedad.?> %

La esclerodermia puede afectar a los pulmones de dos maneras:**

1. Hipertensién arterial pulmonar (HAP). La HAP afecta a cerca

del 15 % de las personas con esclerodermia.’

Se produce porgue la fibrosis estrecha los vasos sanguineos
pequefos de los pulmones. Esto provoca el aumento de la
presion de la arteria pulmonar (un vaso sanguineo grande
que transporta la sangre a los pulmones), porque la arteria
estd intentando forzar el paso de la sangre a través de vasos
sanguineos mas estrechos. El organismo intenta resolver el
problema haciendo que la parte derecha del corazon trabaje
mucho mas intensamente.?®

Los sintomas de la hipertensién arterial pulmonar incluyen:2* 2°

« Dificultad para respirar.
* Sensacidén de cansancio.
* Mareos.

* Dolor en el pecho.

* Piernas inflamadas.

El médico controlara regularmente a la persona a la que cuidas.
Si presenta hipertension arterial pulmonar, la trataran con los
tratamientos adecuados.

Es importante conocer si la esclerodermia estd afectando los pulmones de la persona a la que cuidas. Si presenta sintomas relacionados
con los pulmones, debe acudir al médico lo antes posible. De este modo se podra examinar y recibir los tratamientos recomendados.

2. Enfermedad pulmonar intersticial difusa (EPID). La EPID

puede evolucionar a fibrosis pulmonar. La EPID puede afectar
en algun grado a la mayoria de las personas con esclerodermia,
pero solo entre el 40 y el 75 % de las personas evolucionan a
fibrosis pulmonar como para tener afectada la funcion
pulmonar o tener sintomas.

La fibrosis pulmonar ocurre porgue la fibrosis ¢ cicatrizacion
afectan a los peguenos sacos de aire de los pulmones (los alvéolos),
volviéndolos rigidos y con menos capacidad para inflarse

y desinflarse. Los alvéolos son los responsables de transferir el
oxigeno desde el aire de los pulmones hacia la sangre y de extraer
el didxido de carbono de la sangre para exhalarlo. La cicatrizacion

y la rigidez provocan que los pulmones no puedan trabajar
eficazmente que ya no pueden trabajar eficazmente.?®




Problemas pulmonares

Algunas personas con esclerodermia pueden presentar sintomas respiratorios
leves que notan solamente cuando hacen algun esfuerzo realmente intenso. Otras
personas pueden presentar una dificultad para respirar mas grave que afecta a
sus actividades diarias’®.

Los sintomas de fibrosis pulmonar incluyen:'¢ 24 2>

» Sentirse muy cansado realizando las actividades de un dia normal.
« Quedarse sin aliento haciendo tareas simples como subir escaleras.
» Tos seca que no desaparece.

* Sensacion de rigidez en el pecho.

* Sensacidn de mareo.

Los médicos especialistas de varios palses recomiendan que se estudie
regularmente la funcién pulmonar, como minimo anualmente, en las personas con
esclerodermia.?’-*° De esta manera ellos pueden tratar los sintomas lo antes posible.

Anima a la persona que cuidas a comunicar todos los sintomas al médico.
Cuanto antes se hable con el médico, antes se podra hacer algo para remediarlo.

[ [ Debemos estar abiertos a los
cambios que vamos a ir sufriendo y
adaptandonos a ellos. ] ’

Elena, persona con esclerodermia




Las enfermedades cardiacas se van haciendo mas frecuentes a medida
que nos hacemos mayores, por lo que no sorprende que las personas con
esclerodermia padecen los mismos problemas de corazén que el resto de la
poblacién. No obstante, pueden producirse algunos problemas de corazén
debido a la esclerodermia.

Los problemas de corazdn pueden surgir por diversos motivos, por lo general
porque la fibrosis (cicatrizacion) puede afectar al musculo, las valvulas o las
estructuras internas o que circundan al corazéon que ayudan a que este funcione
correctamente. Los problemas de corazéon pueden ayudar al médico o al
enfermero a conocer algo mas sobre la progresion de la afeccion de la persona.®

Los sintomas de los problemas de corazdn son diversos vy pueden ser dificiles
de detectar. Puede gue no haya ningun sintoma.®

Los sintomas incluyen:®
» Disnea (dificultad para respirar).

» Sentir que el corazon late con fuerza, irregularmente o que aletea
(palpitaciones).

* Sensacién de mareo leve.
* Desmayo.
« Cansancio.

El médico controlara regularmente el corazdn de la persona gue cuidas

para buscar posibles problemas y para garantizar que no se deja pasar nada.
Anima a la persona que cuidas a que acuda a las citas médicas y comunigue al
médico la posible presencia de problemas de corazon. Ellos podran identificarlos
y tratarlos lo antes posible.




| aparato digestivo incluye muchos érganos distintos tales como la boca, el

estomago y los intestinos. Participa en gran niimero de actividades, por lo que
no sorprende que la mayoria de las personas con esclerodermia (cerca del 90 %)
tengan algunos sintomas relacionados con él.” Hay diversos sintomas relacionados
con el aparato digestivo y pueden diferir entre las personas.'* > " 32

Los sintomas pueden aparecer debido al modo en que el organismo digiere los
alimentos. A medida que los alimentos van entrando al organismo a través de

la boca, se van tragando hasta llegar al estdmago. Los musculos de las paredes
del intestino mueven los alimentos para permitir la digestion. En la esclerodermia,
la fibrosis (cicatrizacidon) engruesa un poco las paredes de los intestinos vy los
musculos no funcionan con la misma eficacia. También puede producir algo de
rigidez en la valvula situada en la parte superior del estdbmago y provocar gue no
se cierre adecuadamente. Todo esto causa los distintos sintomas que pueden
experimentar las personas.4 6132

Los sintomas incluyen:'* 161752
* Pirosis (ardor de estdmago) o indigestion.
» Alteraciones del apetito.
* Dolor de estomago.
* EstreAimiento.
* Diarrea.
* Mareos (nauseas).

« Dificultad para tragar.

Desde que a mi marido le
diagnosticaron esclerodermia, le
ayudo a seguir una dieta adecuada.
La dieta no es que te cure, pero yo
creo que ayuda a mantenerte y
contribuye a sentirte mejor.

Dolores, cuidadora de una persona
con esclerodermia



Problemas renales

Casi la mitad de las personas con esclerodermia presentan
algun problema renal.? La cicatrizacién y la fibrosis

en los rihones puede reducir su capacidad para funcionar
adecuadamente, pero en la mayoria de casos no hay muchos
sintomas y por lo general no son graves.

Algunas personas con esclerodermia (5-10 %) sufren un
problema mas grave llamado crisis renal.” Aparece rapidamente
y es necesario un tratamiento urgente en el hospital.

Los sintomas de una crisis renal incluyen:
* Alteraciones de la vision.
* Dolor de cabeza.
* Sentirse destemplado.
* Dolor en el pecho.
* Sentirse con malestar general.

Si la persona que cuidas presenta estos sintomas, recomiéndale
gue se ponga en contacto inmediatamente con el médico. Es
posible que necesite tratamiento urgentemente.

21




Cansancio

M as del 90 % de las personas con esclerodermia sienten un cansancio
intenso (en ocasiones también se llama fatiga). Este es uno de los
sintomas mas frecuentes.'®

Existen varias maneras de ayudar a la persona gue cuidas si esta presenta cansancio.
Lo mas habitual es recomendarle que descanse. Planificar y moderar el ritmo de las
actividades puede ayudar. El paciente puede seguir haciendo lo que desee o lo que
tenga que hacer, pero quizas durante periodos de tiempo ligeramente mas largos,
rafagas mas cortas o con tiempos de descanso intermedios.

Animale a que le comunigue al médico que esta sintiendo un cansancio intenso.

Asi, el médico podra verificar que el cansancio no esta provocado por otras afecciones.

[ [ A pesar de que me sentia extrana,
no acudr al médico. Fue cuando ya me
ahogaba y mi fatiga era extrema que
decidi consultar a mi médico de
cabecera. ] ’

Elena, persona con esclerodermia




i bien no es un sintoma real de la esclerodermia, algunas personas
descubren que la enfermedad afecta a su salud mental y emocional.**

Algunas personas encuentran que la esclerodermia cambia el modo en que se
ven a si mismos o el modo en los demas los ven o los tratan. Esto puede afectar

a la manera de desempefar el trabajo o al papel dentro de la familia de la persona
que cuidas.

Puede ser dificil adaptar la vida a un nuevo conjunto de limites. Puede crear
incertidumbre o, en ocasiones, soledad.

Si te preocupa que la persona que estas cuidando tenga problemas de salud
mental mas graves, como depresion grave o pensamientos suicidas, habla con el
meédico o el enfermero, o ponte en contacto con alguna asociacion de pacientes.

En medio de todo esto, debe recordar pensar en su propia salud.

Tu salud es igual de importante que la de la persona que cuidas.
Intenta acordarte de tener tiempo para cuidarte también.

Sea cual sea tu situacidn, sin importar lo que sientas, no tienes que pasar solo Al principio, cuando no sabia lo

por ello. Recuerda que puedes pedir ayuda. que tenia, no lo pasé mal a pesar de

. ) . o que no me encontraba bien... pero
La ayuda puede proceder de cualquier parte: tus amigos y familiares, tu médico

cuando supe el diagndstico de
o el enfermero o un grupo de apoyo local.

esclerodermia, fue otra cosa..
Procura hablar con alguien si sientes que tienes dificultades.

Mari Angels, persona con
esclerodermia







¢Como deben controlarse los sintomas?

a esclerodermia puede provocar muchos sintomas
diferentes y afectar a las personas de distintas maneras.
Los sintomas experimentados por una persona con
esclerodermia pueden cambiar a lo largo del tiempo,
por lo que es importante un control regular con el médico.*®

El tipo de especialista que se visite y la frecuencia de las visitas
dependeran de los sintomas y de cdmo se gestionen los cuidados.

Las personas con diagndstico reciente de esclerodermia
tendran controles cada 3 a 6 meses. Con el tiempo se volveran
menos frecuentes (por ejemplo, cada 6 a 12 meses) si tu médico
considera que los sintomas de la persona gue cuidas estan bien
tratados y es improbable que cambien mucho.

Como es importante detectar precozmente cualquier cambio,
tu ayuda puede ser incalculable. Puedes participar en el control

de los sintomas de la persona que ayudas. Tu sabras lo que es o
normal para el paciente y le animaras a hablar con los médicos ._'%’
cuando haya algun cambio. g’
El médico realizard una serie de pruebas de manera rutinaria Haz seguimiento

y si las cosas empiezan a cambiar. Los sintomas pueden ayudar de los sintomas \' los

a predecir la evolucion de la esclerodermia. Los problemas posibles cambios

graves en la piel, asi como los sintomas renales, cardiacos

y pulmonares pueden necesitar una atencién especifical* 3¢ Informa a la persona que cuidas si

tiene alguna sugerencia sobre lo que

le gustaria preguntar al médico o al
enfermero. Es posible que tu
también tengas preguntas.
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o hay ninguna prueba especifica para la esclerodermia.

Los médicos y enfermeros podran realizar diversas
pruebas para obtener una mejor representacion de lo que
esta ocurriendo y para controlar el progreso de la persona
que cuidas.®”

El médico o el enfermero decidirdan qué pruebas es necesario
hacer y cuando hacerlas. Es posible gue no se realicen todas
las pruebas a la vez.

Es probable que pidan pruebas de funcion pulmonar y cardiaca
al menos una vez al ano.*® Dependiendo de la evolucion vy el
tratamiento, también realizaran pruebas de la funcion renal

vy hepatica, junto con analisis de sangre y mediciones de la
presion arterial.

Podras acompafar a estas pruebas a la persona que cuidas, o
quizas prefiera ir sola. Independientemente de lo que decida,
recomiéndale que pida la explicacion de los resultados.

Asi, si no estas presente, le podras explicar los resultados
mas tarde. Esto os ayudara a los dos a comprender mejor

los sintomas vy a saber qué puedes hacer para ayudar.

Pruebas que suelen realizarse para
diagnosticar y controlar la esclerodermia

Pruebas
de salud
pulmonar
Analisis Pruebas
de sangre de salud
y orina cardiaca

Prueba de Pruebas
los vasos Pruebas de
sanguineos el 4¢——— diagnéstico
N esclerodermia por la imagen
de las ufas
o Prueba
Exploracion e
i de presion
de la piel -
arterial
Prueba
del grosor

de la piel



Qué se examina

* Muchos de los compuestos que el cuerpo utiliza o produce
que se transportan en la sangre o se excretan por la orina.
Estos analisis estudian los niveles de diversos compuestos
quimicos, proteinas, células, etc., para detectar:

- Signos de que el sistema inmunitario del cuerpo esta activo
(inflamacidn, anticuerpos o autoanticuerpos).

- Signos de que algunos érganos del cuerpo no estan
funcionando como deberian.

Qué esperar

Para obtener unos resultados claros, es posible que pidan

a la persona que cuidas que no desayune o gque evite ciertos
alimentos justo antes del analisis. A veces es importante que no
tomen su medicacion habitual antes de extraer la sangre. El
medico o el enfermero informaran sobre esto por adelantado. Si
la persona que cuidas no esta segura de algo, animala a hacer
preguntas antes de hacer la prueba.

Por lo general, la persona que cuidas tendra que recoger
la orina en un recipiente pequefo.

Comprensién de los resultados

Los analisis de sangre suelen utilizarse para comprender qué
estd ocurriendo en el organismo vy para observar si los érganos

estdn funcionando adecuadamente. Hay muchos tipos de analisis;

el médico podria usar algunos para excluir otras causas de
los sintomas.

A menudo, las personas con esclerodermia tienen autoanticuerpos
en la sangre.

» Anticuerpos: pequeias proteinas que son una parte clave
de las defensas del cuerpo contra las bacterias y virus.
Buscan y se adhieren a los invasores. Esto ayuda al sistema
inmunitario a localizarlos y deshacerse de ellos.

« Autoanticuerpos: anticuerpos que se dirigen a las células
del organismo en lugar de a los invasores.

Hay muchas formas de autoanticuerpos. Los mas frecuentes
en las personas esclerodermia se llaman anti-topoisomerasa |
(o Scl-70), anti-centromero (o ACA) o anti-ARN polimerasa Il 7
1418,23.45 Son anticuerpos contra elementos del interior de las
células, pero el sistema inmunitario se confunde y los toma por
un peligro. Algunos analisis de sangre para detectar
autoanticuerpos se utilizan para ayudar a diagnosticar la
esclerodermia.?o%’




Prueba de los vasos sanguineos de las uias

Qué se examina
La salud de los vasos sanguineos pequenos.
Qué esperatr

Su meédico o el enfermero usaran un microscopio o una camara
pequefa (a veces un dermatoscopio) para observar la piel de la
parte inferior de las ufas (el pliegue de las ufas). Este proceso
de observacion de estos vasos sanguineos (capilares) se llama
capilaroscopia periungueal 7.

Suele tener lugar en la consulta del médico. Puedes asegurarle
a la persona que cuidas que la prueba es indolora.

Comprensién de los resultados

Los resultados informaran del posible estado de los vasos
sanguineos en el resto del organismo. En la esclerodermia
pueden tener formas andmalas y esto puede afectar al modo
en gque la sangre llega a las zonas del organismo. Podria ser uno
de los motivos de los problemas de flujo sanguineo tales como
el fendmeno de Raynaud.




Prueba de presion arterial

Qué se examina

La presion de la sangre en los principales vasos sanguineos que
irrigan el cuerpo.

Qué esperar

Se colocard un brazalete alrededor del brazo de la persona.

A continuacion, el médico o enfermero lo llenaran de aire.

Esto puede ser un poco incémodo, pero es temporal. Se liberard
lentamente el aire y asi se conocera la presion arterial. Esta
prueba es extremadamente frecuente y por lo general tiene lugar
en la consulta del médico o enfermero.

Comprensién de los resultados

Se puede usar para controlar el estado general de salud de la
persona o para ayudar a ver si puede haber otras si hay otras
enfermedades que estén provocando los sintomas.

La presidn arterial viene en forma de onda (con cada latido
cardiaco), asi que se registran dos cifras; una es la presion
maxima vy la otra la minima. El resultado ideal es inferior

a 120/80 mm Hg, aungue se consideran correctos los valores
por debajo de 140/90.38
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Exploracion de la piel

Qué se examina
La salud de la piel.
Qué esperar

Esta prueba suele ser una de las primeras que el médico
realizard para evaluar la piel de la persona gue cuidas.

El médico le pedird tocar su piel y también podra usar un
microscopio peguefo llamado dermatoscopio para hacer
observaciones mas detalladas de la piel 7.

Comprensidn de los resultados

Esta prueba se utiliza para determinar si los sintomas de la piel
pueden tener otras explicaciones. Es posible que deriven a la
persona gue cuida para realizar mas pruebas tales como una
biopsia, si el médico tiene alguna preocupacion.




Prueba del grosor de la piel

Esta prueba suele llamarse puntuaciéon de Rodnan modificada e N
del grosor de la piel (modified Rodnan skin thickness score) [ Sin afectacion
o0 mMRSS.*° [] Engrosamiento leve
[[] Engrosamiento moderado OOEN cara
Qué se examina [ Engrosamiento intenso

El engrosamiento de la piel.

Qué esperar Brazo [ ][] CICJEIM Brazo

El médico palpara el engrosamiento de la piel en varias zonas
del cuerpo. A continuacion, se asigna a cada zona un ndmero
que indica su engrosamiento. Los numeros mas elevados indican Abdomen [JC] MM
un Mmayor engrosamiento de la piel en comparacion con el grosor
normal de la piel.

Pecho
DOoEm anterior

SN

Antebrazo [ ][]/ CIC]EIM Antebrazo

Comprensién de los resultados
CICJEE Mano
]I Dedos
(] Muslo

Un numero elevado indica un mayor engrosamiento de la piel. Mano LILIEIH
La ausencia de engrosamiento (en cualquier zona) tiene una Dedos [J[][C]M
puntuacion igual a 0. La puntuacion maxima depende del Musio (1M
numero de zonas evaluadas.

Pierna [][|]W CICIEIM Pierna

pie LJCIEM CICJE M Pie
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Pruebas de salud cardiaca

Qué se examina

* COmMo esta latiendo el corazéon y como es el ritmo
(electrocardiograma [ECG])."»4°

* La forma del corazéon y lo bien que bombea la sangre
(ecocardiograma [ECO]).4

Qué esperar
En la mayoria de los casos, estas pruebas se realizan con la persona tumbada.

En el electrocardiograma, el médico o enfermero pegardn unos sensores
en el pecho que registraran las sefales eléctricas del corazon.

En el ecocardiograma, el médico o enfermero sostendran un aparato contra

el pecho de la persona. Se usan ondas sonoras para crear imagenes del corazon
mientras este late. A partir de estas imagenes, el médico puede ver la forma del
corazon. También se puede hacer una idea de como se mueve la sangre a través
del corazon.

El médico o enfermero podrian pedirle una prueba del corazon mas especifica,
pero se lo dirdn a la persona antes de que llegue el dia. Estas pruebas podrian
tener lugar en un centro especialista en cardiologia.*®#

Comprensién de los resultados

La salud del corazdn no se utiliza para diagnosticar la esclerodermia, pero los
resultados pueden indicar si el corazon estd afectado. También se puede usar
para descartar otras enfermedades que podrian estar causando los sintomas.




Pruebas de salud pulmonar

Pruebas de salud pulmonar —también llamadas pruebas
de funcién pulmonar (PFP)—.

Qué se examina

Lo bien que funcionan los pulmones (cuanto aire se puede
inspirar y exhalar, y asi como la cantidad de oxigeno que pasa
desde los pulmones hacia el organismo).

Qué esperar

Es posible realizar numerosas pruebas, pero por lo general todas
consisten en respirar de ciertas maneras en tubos. El médico
también puede escuchar los sonidos del interior de los pulmones
y es posible que pidan a la persona gue se siente en una sala
especial para hacer mas mediciones y pruebas .

Pruebas frecuentes 57

» Medicion de la capacidad vy el flujo de aire en los pulmones:
espirometria, pruebas de volumen pulmonar.

* Medicién del grado de eficacia del aire para pasar a la sangre:
pulsioximetria, prueba de difusidon de mondxido de carbono
y gasometria arterial.

La mayoria de las pruebas se realizan en un centro especialista
en neumologia, pero algunas las puede realizar otro médico
o enfermero.

Comprensioén de los resultados

Varia segun la prueba. El médico controlara los posibles cambios
a lo largo del tiempo en la salud de los pulmones de la persona.
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Qué se examina
La salud de los érganos del interior del organismo?®?.
Qué esperar

Existe gran cantidad de pruebas y aparatos de diagndstico por
la imagen. Entre ellos:

« Ecografia: se coloca un sensor en la piel para observar el
interior del cuerpo mediante ondas sonoras. Se puede observar
el aspecto y movimiento del interior del cuerpo de la persona®s.

« Radiografia: crea una imagen de los pulmones y revela sombras
gue pueden indicar cicatrizacion. El médico ensefara a la persona
en queé posicion debe sentarse. Puede ser Util llevar ropa comoda
vy holgada. Es posible que tenga que llevar una bata hospitalaria®.

« Tomografia computarizada (TAC) y TAC de alta
resolucién (TCAR):
tipo de radiografia que ofrece imagenes mas nitidas y detalladas
gue una radiografia de torax normal.

Durante la prueba, pedirdn a la persona que se acueste dentro
de un aparato con forma de rosquilla. A continuacion, un anillo
se moverd a lo largo del cuerpo®°.

« Resonancia magnética (RM): se usa un iman de gran tamafo
y ondas de radio para observar los érganos vy las estructuras
del interior del cuerpo. Los profesionales sanitarios utilizan las
RM para diagnosticar una serie de enfermedades.

Durante la prueba, se pedird a la persona que se acueste en una
camilla gue se desliza por dentro de un aparato con forma de
tunel. La obtencion de la imagen puede tardar mucho tiempo

y la persona debe quedarse quieta. La prueba es indolora.

El aparato de RM puede hacer mucho ruido, asi que es posible
gue el operador ofrezca tapones para los oidos a la persona®’.

Todas estas pruebas de diagnéstico por la imagen son indoloras.

Se encargaran de realizarlas médicos o enfermeros especialistas,
y algunas pueden tardar algunas horas. Si acompafas a estas
pruebas a la persona gque cuidas, preparate para esperar.

Comprension de los resultados

Los resultados varian segun la prueba gue se haya utilizado.

El médico normalmente buscara ciertos detalles de las imagenes
y controlara las diferencias comparandolas con imagenes
tomadas anteriormente.

El TCAR suele usarse con frecuencia para controlar la salud
de los pulmones de las personas con esclerodermia.



¢Como se tratan los sintomas?

El tratamiento de la esclerodermia tiene un alcance mas amplio
gue el tratamiento farmacoldgico Unicamente: comprende el
diagnostico de la enfermedad vy la identificacion de pacientes
con riesgo de afectacién organica, asi como el control regular

vy el uso de métodos no farmacoldgicos. También se dispone de
varios posibles tratamientos en desarrollo que podrian ser Utiles
para la esclerodermia.*>44

Opciones de tratamiento

Existen diversos tratamientos disefados para tratar los
problemas de los ¢rganos y los multiples sintomas relacionados
con la esclerodermia.?” 43

El médico te ayudara a encontrar los tratamientos que funcionan
para la persona gue cuidas. Recomiéndale que le diga
exactamente al médico lo que le gustaria conseguir del
tratamiento para ayudarle a encontrar el mejor.

También es importante que controle lo bien que esta funcionando
el tratamiento y que comunigue los posibles efectos secundarios.
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as personas se ven afectadas por la esclerodermia de

maneras distintas. Esto puede aplicarse a ti como cuidador
y a la persona que cuidas. Puede ser dificil predecir cual sera la
evolucién.

No sabemos lo que puede deparar el futuro, pero observando los
sintomas que presenta una persona con esclerodermia podemos
hacernos una idea de qué esperar. Estos son los datos.

» Cerca de la mitad de todos los érganos que se veran afectados
por la esclerodermia presentan signos en los 2 afos siguientes
al inicio de la enfermedad.

Entre los 6rganos que suelen verse afectados por la
esclerodermia se incluyen:

- La piel (2 de cada 10 personas).’
- El aparato digestivo (9 de cada 10 personas).”
- Los pulmones (entre 4 y 8 de cada 10 personas).?

- Con menor frecuencia, los rifiones y el corazén
(1 de cada 10 personas).”

» La afecatcion pulmonar puede ser una complicacién frecuente
de la esclerodermia y limitar la funcion respiratoria entre el
40 y el 75 % de las personas.?

- Asi, 1 de cada 4 personas pueden
presentar neumopatia evidente en los 3 afos
siguientes al diagnostico.?>4°

+ Aunqgue parte de la informacion sobre la esclerodermia puede
ser aterradora, es importante saber que la enfermedad acorta
la esperanza de vida de un nimero reducido de personas que
tienen alguna forma grave y complicada de la esclerodermia.s®

La esperanza de vida de las personas con esclerosis sistémica se
estd alargando con las investigaciones en curso y a medida que
mejoran los tratamientos. 746

T

« En general, 8 de cada 10 personas sobreviven mas de
10 afos a partir del diagnodstico. Esta cifra aumenta dia a dia.*®

Anima a la persona gue cuidas a notificar cualguier cambio en los
sintomas a su médico o enfermero. Ellos podran investigar, hablar
sobre las opciones, resolver las posibles inquietudes

y poner en marcha el apoyo médico que esté disponible.

Recuerda que puedes pedir toda la ayuda gue necesites. El
cuidado de otra persona es una tarea exigente y dispones de
ayuda si la necesitas.







éLa persona que cuido estara tomando
medicacion de por vida?

Dependera de los sintomas. Se utilizan
diversos tratamientos para controlar los
multiples sintomas de la esclerodermia.
Estos tratamientos deberian aminorar el
impacto que la enfermedad tiene en las
actividades de la persona.

Si tienes preguntas o preocupaciones sobre
la medicacion recomendada para la persona
que cuidas, habla en primer lugar con ella.
Ella podra responder a tus preguntas. En
caso negativo, indicale que pregunte

a su médico o enfermero.

Sila persona tiene algun problema con el
tratamiento, procura ponerte en contacto
con el médico que lo recomendad, quien
podra ofrecerte asesoramiento y consejos
mas detallados.

éLa esclerodermia es contagiosa?

No. La esclerodermia no es una infeccion y
no puede contagiarse de una persona a otra
como la varicela o la gripe. No puedes
contagiarte de la persona que cuidas.>*

éLa esclerodermia cambiara
nuestras vidas?

Si bien los sintomas de la esclerodermia
pueden afectarte tanto a ti como a la
persona que cuidas, no tienen que
dominarla.

Los médlicos y enfermeros te ayudaran a
controlar los sintomas de la esclerodermia

VY pueden recomendar cambios que oS
ayuden a seguir haciendo las cosas con

las que disfrutais. Cuando acudas a las citas
meédicas, no temas hacer todas las preguntas
que tengas. Los médicos y enfermeros
estaran mas que encantados de ayudar.

Los cuidados son una parte fundamental
de la vida con esclerodermia. Tu ayuda es
de un valor incalculable para la persona que
cuidas. Los cuidados también pueden ser
muy exigentes, asi que recuerda tomarte
un tiempo para cuidarte a ti mismo. Piensa
en visitar conocelaesclerodermia.com para
obtener mas informacion.

éLa esclerodermia afectara
a nuestra relacion?

Convertirse en cuidador puede alterar la
relacion entre tu y la persona que cuidas. Es
posible que haya que cambiar los papeles. Si
alguna vez sientes que necesitas apoyo,
procura recurrir a las personas que te rodean.

Mi pareja tiene esclerodermia.
éAfectara esto a nuestra vida sexual?

Las personas con esclerodermia pueden
presentar sintomas que afectan a las relaciones.
La tirantez de la piel, las molestias, el dolor

y otros sintomas pueden afectar a la vida sexual
de las parejas con uno o ambos miembros con
esclerodermia.#” Si estos sintomas se vuelven

un problema, habla con su pareja y piensa en la
posibilidad de hablar con el médico.

Algunas personas con esclerodermia
también pueden tener otra enfermedad
autoinmune llamada sindrome de Sjégren.?®
9 Esto significa que el sistema inmunitario
esta atacando a las glandulas que segregan
fluidos. Las mujeres con sindrome de
Sjbégren pueden presentar sequedad
vaginal, pero esto suele solucionarse
utilizando lubricantes vaginales.

Cerca de 8 de cada 10 hombres con
esclerodermia presentan disfuncion eréctil.>°
Esto producirse por varios motivos, pero en
particular porque la esclerodermia puede
provocar mala circulacion. La disfuncion
eréctil es un problema frecuente que puedea
solucionar el médico o el urdlogo.

En caso de problemas sexuales, es una
buena idea apoyarse el uno al otro mientras
se busca la ayuda del médico o enfermero.
Al principio puede ser algo embarazoso,
pero esto es algo de lo que podéis
ocuparos los dos juntos.




éPodra trabajar la persona que cuido?

Depende de como se encuentre y de los
sintomas que presente.

Podrias hablar con el jefe y organizar alguna
ayuda. Esto podria significar tener que
cambiar sus funciones o cambiar la manera
de desempenar el trabajo.

También puedes ofrecer apoyo adicional
que le permita trabajar, como organizar

trayectos o “externalizar” algunas de las

tareas domeésticas.

La persona con esclerodermia que cuidas
debe conocer sus derechos laborales y a
prestaciones. Esto puede ayudarle a
prepararse para cuando habléis con su jefe.
También podéis pensar en buscar los tipos
de ayuda que puedes obtener como
cuidador.

Mi compaiiera tiene esclerodermia.
éPodemos tener hijos?>'->3

Siestas pensando en tener un hijo y uno

0 ambos miembros de la pareja tienen
esclerodermia, es importante hablar con el
médlico. Las mujeres que estan intentando
quedarse embarazadas no pueden tomar
algunos medicamentos. Los médicos
también pueden realizar algunas
exploraciones fisicas para estudiar

cudles pueden ser los riesgos.”’

Los embarazos en mujeres con
esclerodermia pueden clasificarse como

de “alto riesgo”. Aunque esto puede
atemorizar, significa que la embarazada
recibira mucha mas ayuda y atenciones
hospitalarias y sociales. Como cuidador de
una mujer con esclerodermia, te pediran que
ayudes un poco mas durante el embarazo.

El embarazo provoca cambios en el
cuerpo. En las mujeres con esclerodermia,
el embarazo puede producir la mejoria

de algunos sintomas, mientras que otros
pueden empeorar.>>°>* [.as madres con
esclerodermia también tendran que
permanecer en el hospital algo mas de
tiempo tras el parto.>® De este modo, los
meédicos podran controlar los sintomas.

La mayoria de médicos estan de acuerdo en
que las mujeres con esclerodermia pueden
tener un embarazo seguro y saludable con
una planificacion y control cuidadosos.®>3

éLa esclerodermia pasara a
nuestros hijos?

La esclerodermia no es una enfermedad
que pueda traspasar directamente a sus
hijos o heredar de sus padres. La genética
y los genes pueden estar implicados de
manera muy reducida en el riesgo de
padecer esclerodermia.> 7

Las personas con un familiar cercano con
esclerodermia, por ejemplo, un hijo, padre

o hermano, tienen 1 probabilidad entre 13
de padecer esclerodermia. La esclerodermia
es una enfermedad rara, asi que si tu pareja
tiene esclerodermia, sigue teniendo una
probabilidad inferior al 1 % de que su hijo

la padezca.*®

éLa esclerodermia es una enfermedad
terminal?

Las personas se ven afectadas por
la esclerodermia de maneras distintas.
El itinerario de cada persona sera distinto.

Puede ser dificil predecir cual sera la
evolucion de la enfermedad. Sabemos que
mas de 8 de cada 10 personas sobreviven
mas de 10 arios a partir del diagndstico.*®
También sabemos que la supervivencia

de las personas con esclerodermia ha ido
aumentando durante las dltimas décadas.#®

Lo que ocurra dependera de muchos
factores, incluyendo el tipo de esclerodermia
que se tenga. Los sintomas y la progresion
pueden dar una idea de lo que ocurrira en el
futuro. No temas hacer este tipo de pregunta
a la persona que cuidas o al médico/
enfermero. Es un tema importante del

que hablar.



Acciones positivas que puede tomar

Puedes ofrecer el mejor apoyo informandote sobre la esclerodermia y sobre
cémo afecta a la persona que cuidas. Ayudale a planificar los dias que no se
encuentre bien.

Piensa también en como puedes cuidarte tu.

La esclerodermia puede ser impredecible y exigente para ti y para la persona que
cuidas.** Cuando pienses en como puedes cuidar de la mejor manera a alguien
con esclerodermia, también es importante tener en cuenta cémo afecta la
enfermedad a tu propio estilo de vida.

No te olvides de tus metas personales. También son importantes.

Podéis tardar un poco en adaptaros a este nuevo estilo de vida, pero podéis
trabajar en ello conjuntamente.

[ [ Pedro, cuando le diagnosticaron
esclerodermia, me sorprendio, porque de
repente se abrio a todo el mundo. Admiro
la manera con la que afronto la
esclerodermia. Jy ’

Dolores, cuidadora de una persona
con esclerodermia

Y
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