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Introducción
La incidencia y prevalencia de la esclerosis sistémica (SSc) varían considerablemente entre estudios y

países. Se estima que su incidencia oscila entre 4 y 43/10 personas/año, mientras que su prevalencia

se sitúa entre 88 y 443/10 . La SSc se asocia con una morbilidad y mortalidad significativa,

presentando un espectro clínico heterogéneo que va desde formas limitadas y localizadas hasta

manifestaciones potencialmente mortales.
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Métodos
Estudio poblacional de pacientes con SSc diagnosticados entre enero de 2000 y diciembre de 2023 en un

único hospital de referencia para enfermedades autoinmunes sistémicas en el norte de España. Los

pacientes fueron clasificados según los criterios del ACR de 1980 y/o ACR/EULAR de 2013 y subdivididos

en SSc difusa (dSSc) o SSc limitada (lSSc). Se estimaron las tasas de incidencia anual y mortalidad en

casos por 10 habitantes por año (IC 95%), así como la tasa de letalidad expresada como porcentaje (IC

95%). Los datos poblacionales fueron obtenidos de los informes anuales del Servicio Regional de Salud, y

la supervivencia se calculó mediante curvas de Kaplan-Meier. Además, se realizó una revisión bibliográfica

sobre la epidemiología de la SSc en otros países de Europa.

Resultado
Identificamos un total de 139 pacientes con SSc (94 mujeres/45 hombres), con una edad media de 52,2 ±

14,7 años. Fueron clasificados en dSSc (n=60; 43,2%) y lSSc (n=79; 56,8%). La incidencia anual global de

la SSc fue de 12,15 (8,3-16) por 10 personas-año, con diferencias según el sexo: mujeres 15,5 (10,7-20,3) y

hombres 7,8 (4,8-10,8), p=0,03. La incidencia anual de la dSSc fue de 5,2 (3-7,5) y la de la lSSc de 6,9 (4,4-

9,4) por 10 personas-año. Las tasas de incidencia ajustadas por edad y sexo en periodos de 5 años se

muestran en la Figura 1. La prevalencia anual de la SSc fue de 234,4 (230,5-238,2) por 10 personas, con

valores de 359 (354,2-363,8) en mujeres y 165,8 (162,8-168,8) en hombres, p=0,04. La prevalencia anual

de la dSSc fue de 99,3 (97,0-101,5) y la de la lSSc de 135 (132,5-137,6) por 10 . La Tabla 1 representa

estudios epidemiológicos previos sobre la SSc en diferentes países de Europa. Durante 24 años de

seguimiento, se reportaron 21 muertes (15,1%), de las cuales seis (28,6%) estuvieron directamente

relacionadas con la SSc. La EPID fue la causa más frecuente de muerte (n=3), seguida de la hipertensión

pulmonar (n=2). La tasa de mortalidad fue de 1,4/10 habitantes por año (IC 95%: 0,5-2,2), similar en la dSSc

(1,0; IC 95%: 0,3-1,6) y en la lSSc (0,9; IC 95%: 0,2-1,6). La tasa global de letalidad de la SSc fue del 13%

(IC 95%: 3-22,9), con una letalidad del 16% (IC 95%: 3,3-28,6) en la dSSc y del 12% (IC 95%: 2,5-21,3) en

la lSSc. Se observó que la probabilidad de supervivencia era menor en la dSSc en comparación con la

lSSc, así como en hombres respecto a mujeres (Figura 2).

Conclusiones
Según nuestros resultados, la lSSc es más frecuente que la dSSc y, como era de esperar, más común en

mujeres. Observamos un incremento progresivo de la incidencia durante la última década aunque persiste

una gran heterogeneidad entre los estudios epidemiológicos realizados en diferentes países de Europa. En

nuestra serie, las tasas de mortalidad de la SSc parecen ser relativamente bajas independientemente del

sexo y el subtipo de la enfermedad. Además, se evidencia una tendencia hacia una menor mortalidad en los

últimos años. No obstante, las complicaciones cardiopulmonares continúan siendo la principal causa de

muerte relacionada con la SSc, por lo que su monitorización cercana sigue siendo fundamental.

Objetivos
Nuestro objetivo fue evaluar la epidemiología y la supervivencia de la SSc y sus subtipos en una

población bien definida del norte de Europa en un hospital de referencia.

  

                              

Figura 1. Tasas de incidencia ajustadas por edad y sexo (IC 95%) por 

1,000,000 de habitantes en periodos de 5 años.

Figura 2. Probabilidad de supervivencia de los pacientes con 

esclerosis sistémica desde el momento del diagnóstico hasta la 

muerte según A) sexo; y B) subtipos de SSc (lSSc y dSSc).

Tabla 1 . Prevalencia e incidenica de la SSc en diferentes países europeos.
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