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INTRODUCCION

La esclerosis sistémica (ES) es una enfermedad auto-
inmune caracterizada por fibrosis de multiples érganos.
A pesar de las mejoras en el tratamiento médico, la ES
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RESUMEN

La esclerodermia, una enfermedad multisistémica que afecta la microvasculatura y el te-
jido conectivo, se considera una de las enfermedades reumaticas mas dificiles de tratar.
Es una enfermedad que conduce lentamente a la incapacidad funcional, que merece la
intervencion de un tratamiento rehabilitador para mejorar la calidad de vida del paciente,
conjuntamente con un equipo multidisciplinario de salud. A pesar del mal prondstico, las
mejoras recientes en el diagnostico y tratamiento han conducido a una mayor superviven-
cia del paciente, aumentando asi la necesidad de intervenir contra el desarrollo de la fi-
brosis tisular y las contracturas mediante el uso de programas adecuados de rehabilita-
cion integrada. La literatura actual sobre técnicas de rehabilitacion consiste en estudios
que evaluan la efectividad del tratamiento con cera de parafina, drenaje linfatico manual,
ejercicios de estiramiento de manos y cara, masaje de tejido conectivo, manipulacion de
articulaciones, férulas y entrenamiento aerébico y de resistencia. Existen pocos estudios y
la mayoria con pequefios tamarfios muestrales y sin grupo control. Sin embargo, a excep-
cion del uso de las férulas, estos estudios muestran mejoria con la aplicaciéon de técnicas
de rehabilitacion, tanto en el movimiento de las articulaciones como en la funcién de la
mano.

REHABILITATION IN SCLERODERMA
ABSTRACT

Scleroderma is a multisystem disease that involves the microvascular system and con-
nective tissue. It is considered one of the most difficult rheumatic diseases to treat. Pro-
gression to functional disability requires rehabilitation with a multidisciplinary health team
to improve the patient’s quality of life. Despite having poor prognosis, recent improve-
ments in diagnosis and treatment have led to increased patient survival, by implementation
of interventions that avoid progressive tissue fibrosis and contractures, and use of appro-
priate integrated rehabilitation programs. Current literature on rehabilitation techniques
consists of studies that evaluate the effectiveness of paraffin wax treatment, manual lym-
phatic drainage, hand and face stretching exercises, connective tissue massage, joint
manipulation, splints, and aerobic and resistance training. There are very few randomized
controlled trials. Most studies have small sample sizes and lack control groups, but with
the exception of splints, they have shown improvement in joint mobility and hand function
with the aforementioned interventions.

se asocia con una significativa morbilidad y mortalidad'.
Es una enfermedad clinicamente heterogénea, ya que
los pacientes pueden experimentar una amplia variedad
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de sintomas, tales como fatiga, dolor, deterioro de la
funcién de las manos, boca seca y dificultades para
dormir. Estos sintomas suelen asociarse con un consi-
derable impacto en la capacidad de llevar a cabo las
actividades cotidianas.

La afectacion musculo - esquelética (Figura 1) es
mas frecuente de lo esperado en los pacientes con
esclerosis sistémica y es una causa importante de dis-
capacidad, incluso si el pronéstico de la enfermedad
depende en gran medida de la afectacion visceral®.

Figura 1 Mano de paciente con Esclerodermia. Gentileza del Dr.
Marcos Vazquez.

La rehabilitacion puede contribuir al tratamiento de
la esclerosis sistémica, para ayudar a los pacientes a li-
diar con las consecuencias de la enfermedad?. Para ser
eficaz, la rehabilitacion debe: incluir y utilizar tanto los
tratamientos locales de manos y cara como las técnicas
de rehabilitaciéon global; ser diferentes segun las dife-
rentes fases y subconjuntos de la esclerosis sistémica
e incluir diferentes técnicas para adaptar el tratamiento
a las necesidades y habilidades personales de los pa-
cientes”.

La rehabilitacion en esclerodermia puede incluir:
terapia de ejercicios, la aplicacion de modalidades
fisicas, como el calor a través de los bafios de parafina,
terapias manuales como el drenaje linfatico manual, el
masaje deltejido conectivoymanipulacionesarticulares,
proteccion de las articulaciones e intervenciones que
complementan al tratamiento médico, teniendo como
objetivos mejorar las limitaciones en las actividades co-
tidianas y por sobre todo ayudar a mantener una mejor
calidad de vida.

Drenaije linfatico manual

El drenaje linfatico manual (DLM) es una técnica
especifica de masoterapia en la que se realiza una
suave aplicacion de presion cuyo objetivo es estimu-
lar la salida de linfa y liquidos intersticiales de la zona
afectada®. En los pacientes con esclerodermia en la
fase edematosa, que afecta principalmente a la mano,
la aplicacién del drenaje linfatico manual (DLM) esti-
mula el sistema linfatico y reduce el edema®.

En la esclerodermia, la discapacidad y el deterioro
de la calidad de vida de los pacientes se deben a la
induracién de la piel y a la afectacién articular y mus-
cular. Las manos estan afectadas en una medida dife-
rente segun las fases de la enfermedad. En la primera
fase prevalece el edema tisular, especialmente en los
dedos. Muy a menudo, los “dedos hinchados” son el
primer signo de esclerodermia después de la apari-
cion del fendmeno de Raynaud. El edema también
afecta a la cara en las primeras fases de la enferme-
dad, y luego se extiende a las extremidades y al tronco
y con el tiempo, el edema, es sustituido por fibrosis.
En la esclerodermia, la hinchazén en las manos y los
dedos debido al edema puede reducir su movilidad y
funcionalidad, contribuyendo a la disminucion de las
actividades de la vida diaria y a la reduccion de la ca-
lidad de vida.

El drenaje linfatico manual (DLM) es una terapia de
masaje ligero introducida por Taylor Still a finales de
1800 y refinada por Vodder a partir de 1936. La técni-
ca estimula la circulacién del sistema linfatico, aumen-
ta la succion de los vasos linfaticos al inducir un efecto
de bombeo, moviliza el edema y elimina el exceso de
liguido intersticial. También actua sobre el sistema ve-
getativo nervioso periférico disminuyendo las respues-
tas simpaticas y aumentando el tono parasimpatico,
induciendo asf un efecto simpaticolitico y reduce los
procesos inflamatorios crénicos’.

En la ES, ademas del bien conocido dafio micro-
vascular, también se encontré alteracion de la circu-
lacion linfatica en las extremidades superiores. La mi-
crofilmografia mostré que las alteraciones de los vasos
estaban relacionadas con la progresiéon de la enfer-
medad, y los estudios histopatolégicos demostraron
una rarefaccion de los vasos linfaticos de la piel y una
correlacion inversa del nimero de vasos linfaticos con
el nimero de Ulceras por afo®.

Dado que la intrincada via patogénica del edema
en la ES puede comprender los cambios microvascu-
lares (tanto en la sangre y linfaticos), el aumento de
la actividad simpatica, y los cambios inflamatorios, la
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hipotesis es que el edema en dedos y manos presen-
te en pacientes con esclerodermia podria responder a
DLM, actuando potencialmente sobre estos aspectos.

Tratamiento con Parafina

El bafo de parafina es una modalidad de calor
(mezcla de cera de parafina y aceite mineral) que
suministra calor a través de la conduccion superficial
para aliviar el dolor y la inflamacion, aumentar el flujo
sanguineo superficial y aumentar la extensibilidad del
tejido colageno®.Los estudios que proporcionan evi-
dencia combinan la parafina con ejercicios.

En un ensayo controlado aleatorio realizado por
Sandqvist se investigé sobre los efectos del trata-
miento con bafio de parafina en 17 pacientes con es-
clerodermia, a los que se traté una mano diariamen-
te con bario de parafina en combinacion con ejercicio
manual. La otra mano fue tratada sélo con ejercicio y se
considerd un control. La funcion de la mano se estimé
antes del tratamiento y después de 1 mes de tratamien-
to, con respecto a la movilidad de la mano y la fuerza
de agarre, el dolor percibido, la rigidez y la elastici-
dad de la piel. En el seguimiento, la flexion y extension
del dedo, la abduccioén del pulgar, la flexion volar en
la mufieca, la rigidez y la elasticidad de la piel perci-
bida habian mejorado significativamente en la mano
tratada con parafina en comparacion con los valores
basales. La funcion de la mano mejorada fue indepen-
diente de la puntuacion de la piel y la duraciéon de la
enfermedad. Las mejoras en la funcion fueron signi-
ficativamente mayores en la mano que se traté con
bafio de parafina y ejercicio que en la mano tratada
con ejercicio soélo en relaciéon con el déficit de exten-
sion, la rigidez percibida y la elasticidad de la piel™.

La serie de estudios de casos individuales, de Man-
cuso y Poole, también evalué el efecto de la parafina y
el ejercicio, pero examino tanto las mejoras en los im-
pedimentos como la participacion en las actividades
diarias. Tres mujeres con esclerodermia usaron pa-
rafina y realizaron ejercicios activos de manos diaria-
mente durante 8 semanas y se evaluaron al final de
4 y 8 semanas. Todos los participantes tuvieron me-
joras clinicamente significativas en el agarre, pellizco
y movimiento de la articulacion. La participacion en
actividades que implican el uso de las manos mejoro,
pero las mejoras no fueron significativas. Sin embargo,
hubo diferencias minimamente significativas o un mi-
nimo cambio detectable en las puntuaciones desde la
linea de base hasta 8 semanas para las puntuaciones
temporizadas de la funcion de la mano en la prueba
de la funciéon de la mano para los tres participantes.
Este estudio también es de interés ya que los partici-

pantes tenian una duracion de la enfermedad mucho
mas larga que la de otros estudios, lo que sugiere que
con el tratamiento con parafina, las mejoras todavia se
pueden observar incluso con la enfermedad de larga
data™.

Masoterapia

El masaje de tejido conjuntivo es una técnica de
terapia manual que se engloba dentro de las terapias
neurales que facilita tanto el diagnéstico como el trata-
miento de un gran numero de patologias

El masaje del tejido conjuntivo (conocido por las
siglas “MTC”) es una técnica especial de masotera-
pia que consiste en una serie de maniobras manuales
basadas en el estudio de la anatomfa vy fisiologia del
tejido conjuntivo o facial del cuerpo humano para re-
cuperar su funcién normal.

Desde un punto de vista terapéutico, el MTC se uti-
liza para el tratamiento de la fascia y adherencias en
dicho tejido, asi como para buscar respuestas vege-
tativas, actuando sobre los dermatomas del sistema
nervioso auténomo'?.

En un estudio se evalud la eficacia de un programa
de rehabilitacion basado en la combinacion del MTC
y la manipulacion articular de Mc Mennell especifica-
mente concebida para las manos de los pacientes con
esclerodermia. Se incluyd 40 pacientes con esclero-
dermia: 20 (grupo de intervencion) fueron tratados
durante un periodo de 9 semanas (dos veces a la
semana, 1 hora por sesién) con una combinacion de
masaje del tejido conectivo, manipulacion articular de
Mc Mennell y programa de ejercicios domiciliarios y 20
pacientes (grupo control) fueron asignados solamente
al programa de ejercicio en casa. Los pacientes de
ambos grupos fueron evaluados durante 9 semanas,
al inicio, durante el tratamiento y al finalizar el trata-
miento en las 9 semanas. Se evalu¢ la calidad de vida
por SF-36 y Health Assessment Questionnaire (HAQ),
la afectacion de las manos por Hand Mobility in Sclero-
derma (HAMIS), la escala de discapacidad funcional
de Cochiny las medidas del rango de movimiento arti-
cular. El grupo de intervencion tuvo mejoras significa-
tivas en el cierre del pufio, el movimiento de la mano, la
funcion de la mano y la calidad de vida. Sdlo el cierre
del pufio mejor¢ significativamente en el grupo con-
trol'™s.

La combinacion de masaje de tejido conectivo, la
manipulacion articular de Mc Mennell y el programa
de ejercicios en el hogar fue eficaz en el tratamiento
de rehabilitacion de la esclerodermia en manos. Este
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tratamiento combinado puede conducir a una mejora
de la funcién de las manos y la calidad de vida.

Férulas

Las férulas dinamicas, disefiadas para incrementar el
movimiento en la articulacién interfalangica proximal,
fueron investigadas en un estudio de Seeger y Furst
con 19 personas con esclerodermia. Una mano usaba
la férula y la otra mano servia de control. El horario
de la férula fue de 8 horas por dia para el periodo de
estudio de 2 meses. Se tomaron medidas de rango de
movimiento al inicio y se repetid alos 1 mesy 2 meses
por un evaluador ciego al estudio. La férula era una
férula dorsal con un estabilizador para favorecer la ex-
tension de la articulacion interfalangica proximal. Sélo
ocho de los 19 participantes completaron el estudio.
De los 11 abandonos, cuatro experimentaron fistula
iatrogénica exacerbada y fenémeno de Raynaud, tres
tenian empeoramiento de su enfermedad sistémica, y
cuatro abandonaron por razones no relacionadas con
la enfermedad. De los ocho que completaron el estu-
dio, no hubo una reduccién significativa en las con-
tracturas de flexién durante el periodo de 2 meses. Las
férulas no mantuvieron o redujeron la extension de la
articulacion interfalangica proximal y no hubo diferen-
cia en la extension de la interfalangica proximal en las
manos con y sin pliegues. Sélo una persona respondio
a las férulas. Esta falta de mejora en la extension de la
articulacion interfalangica proximal es decepcionante,
ya que se ha demostrado que las férulas dinamicas
reducen las contracturas en otras condiciones™.

Ejercicios activos y pasivos

La afectacion de la piel y de las articulaciones con-
duce a una reduccioén progresiva de la movilidad arti-
cular. La estructura articular puede deformarse y los
musculos se acortan durante la inmovilizacion prolon-
gada, Chazen y colaboradores informaron de la utili-
dad de un programa de ejercicios en el mantenimien-
to de la movilidad de las articulaciones en 19 nifios
afectados por esclerodermia focal. Antes de prescribir
ejercicios pasivos 0 activos en pacientes con ES, debe
evaluarse el grado de limitaciéon e inflamacion articu-
lar, la afectacion periarticular de la piel y la condicion
de los musculos. El programa de ejercicios debe ser
lento y progresivo, reevaluarse periodicamente y ajus-
tarse de acuerdo a la progresion de la enfermedad.
Aunqgue los ejercicios pasivos pueden beneficiar a los
pacientes con retraccion articular y debilidad muscu-
lar severa, pueden empeorar la inflamacion de las ar-
ticulaciones en pacientes con artropatia severa. Las
contracciones musculares activas (isométricas o isoto-
nicas) son importantes para mantenery /o tratar de res-

taurar la movilidad articular completa. Los ejercicios
isométricos requieren poco tiempo, son generalmente
faciles de realizar y son los mas adecuados para pa-
cientes con artropatia porque no ocurre movimiento ar-
ticular. Los ejercicios isotonicos pueden provocar do-
lor muscular y no son adecuados para pacientes con
esclerodermia con articulaciones biomecanicamente
deterioradas. Se pueden utilizar series de repeticiones
altas y bajas de ejercicios isométricos para evitar la
sobrecarga articular. En los pacientes con esclero-
dermia, utilizando alta cantidad de repeticiones, se ha
registrado poco dolor después de este tipo de ejerci-
cio. Cuando una miositis leve estaba presente, solo se
emplearon series de repeticiones altas. La capacidad
fisica puede mantenerse a través de un programa de
entrenamiento continuo que involucra caminar, correr
ligeramente, nadar, y andar en bicicleta.

Los ejercicios activos y pasivos incluyen la rehabi-
litacion de los musculos faciales y el tratamiento de la
reduccion en el rango de articulacion temporomandi-
bular®.

Estiramientos

El estiramiento pasivo y activo ayuda al paciente a
mantener los rangos de movimiento articular conjunta
y a alargar tendones y musculos, especialmente cuan-
do hay retracciones fibréticas. Se ha demostrado que
el colageno vy los tejidos conectivos exhiben una ca-
lidad de alargamiento plastico cuando se someten a
una tension constante y prolongada. El estiramiento
sostenido cuidadoso vy lento, realizado manualmente
con pesos y traccion también puede ser Util para la
retraccion de la piel. La elongacion manual de las ar-
ticulaciones también puede ser Util debido a su efecto
analgésico’®.

Ejercicio fisico generalizado

En esta revision, el ejercicio fisico generalizado se
considera al ejercicio aerébico y el fortalecimiento o
ejercicio resistido. Hasta hace muy poco, la efectivi-
dad de este tipo de ejercicio no se habia estudiado en
personas con esclerodermia. Existen tres estudios, el
reporte de caso de Chernev et al.'”, que describe los
resultados de un programa de rehabilitacion precoz de
16 dias para una mujer con esclerodermia difusa y un
episodio agudo de miositis. El programa de rehabilita-
cién incluyo, un programa de resistencia y estiramien-
to, que resulté en aumento de la fuerza, capacidad
funcional y una disminucion de la creatina quinasa. En
el estudio de Antonioli et al.™8, la intervencién consistio
en ejercicios de respiracion, entrenamiento aerdbico
en una caminadora y estiramiento de dedos, mientras
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que la intervencion de Oliveira et al.®, consistié en un
programa de entrenamiento aerdbico de 8 semanas.
Curiosamente, el estudio de Oliveira et al., comparé un
grupo control de mujeres sanas, mientras que el grupo
control en el estudio de Antonioli et al., consistia en
pacientes frecuentemente atendidos en la clinica que
probablemente tenfan una enfermedad mas grave.
Los resultados de ambos estudios fueron positivos®.

Rehabilitacion facial

En la esclerosis sistémica, la afectacion facial cau-
sa pérdida funcional, asi como cambios estéticos y la
pérdida de la auto-imagen.

El trabajo realizado por Maddali, trata sobre la efi-
cacia de un programa de rehabilitacion basado en la
combinacion de la técnica de Kabat, el masaje conecti-
vo Y la kinesioterapia especificamente concebida para
la cara de los pacientes con escleodermia. Se incluye-
ron 40 pacientes: 20 pacientes (grupo de intervencion)
fueron tratados durante 9 semanas (dos veces a la se-
mana, 1 hora por sesioén) con masaje conectivo com-
binado, técnica de Kabat, kinesioterapia y programa
de ejercicios en el hogar y 20 pacientes (grupo con-
trol) a quienes se les asigné soélo programa de ejerci-
cios en casa. Todos los pacientes fueron evaluados al
inicio, al final del tratamiento y después de 9 semanas
de seguimiento. Se utilizé pata realizar la evaluacion el
SF-36, el HAQ, la puntuacion de piel de Rodnan modi-
ficada, la apertura de boca en centimetros y la escala
de Handicap de boca en esclerosis sistémica. Al inicio
del tratamiento, ambos grupos mejoraron en la apertu-
ra bucal, pero la mejoria fue mas persistente sélo en el
grupo de intervencion. En este grupo, la puntuacion de
la piel facial mejoro al final del tratamiento, y luego de 9
semanas de seguimiento, mientras que no se observo
ningun cambio en los controles. En ambos grupos, el
SF-36 y el HAQ no fueron afectados por el tratamiento.
La escala de Handicap de boca en esclerosis sistémi-
ca mejoro significativamente en el grupo de interven-
cion, mientras que no se encontré ningun cambio en
los controles.

La combinacion de masaje de tejido conectivo, la
técnica de Kabat, kinesioterapia y ejercicios en el ho-
gar es mas eficaz que un programa de ejercicio en
casa solo en el tratamiento de rehabilitacion facial en
esclerodermia®!.

CONCLUSION

Estos estudios informaron que las técnicas manua-
les combinadas con parafina mas ejercicios activos y

pasivos mejoran las limitaciones en las actividades, y la
fuerza de agarre de la mano de los pacientes con es-
clerodermia. El drenaje linfatico mejora la funcién de la
mano y la calidad de vida y disminuyen las limitaciones
en las actividades de los pacientes con esclerodermia.
No existe suficiente evidencia de que el uso de férulas
mejore las contracturas en flexion.

A pesar de la escasez de datos publicados sobre
el tema, existe cierta evidencia que sugiere que la re-
habilitacion integral en al esclerodermia no solo mejora
la funcién de las manos y la cara sino que existe una
mejoria en la calidad de vida de los pacientes que par-
ticiparon en un programa de rehabilitacion.
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