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Esclerosis sistémica

affection produces hypomotility (abdominal distention,
deficient intestinal absorption, bacterial overgrowth). In
colon there are diverticula, intestinal constipation, and
fecal incontinence. For the diagnosis of GIT involvement
the following are useful: studies of digestive tract with
contrast media, endoscopy of upper GIT; gastric
emptying; pH metry; esophageal and rectal manometry,
as well as test to investigate deficient intestinal absorption
syndrome. The prokinetic are a cornerstone for the
treatment of hypomotility of GIT, along with pump
proton inhibitors for the esophageal alteration and
antibiotics for bacterial overgrowth.
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Introducción

La esclerosis sistémica (ES) afecta fundamentalmente a
la piel, el tracto gastrointestinal (TGI), los pulmones,
los riñones y el corazón1. Después de la piel, el TGI es
el órgano más afectado, con una frecuencia del 75 al
90%2. Las manifestaciones del TGI son una causa im-
portante de morbilidad y, en algunos casos, de mortali-
dad3. En la ES cualquier parte del TGI puede estar
afectada, el esófago es el principal órgano diana, en más
del 90%3-6, seguido de la afección anorrectal (50-
70%)3,7, la gástrica (40-70%)3,8, el colon (10-50%)3,6 y el
intestino delgado (40%)3,6. En esta revisión se analiza
las manifestaciones clínicas y el abordaje diagnóstico y
terapéutico de la ES.

Manifestaciones esofágicas en la esclerosis
sistémica

Enfermedad por reflujo gastroesofágico en la
esclerosis sistémica

En la ES hay hipomotilidad esofágica en más del 90%
de los casos, afecta a los tercios distales del esófago2.
Una de las complicaciones más frecuentes es la enfer-
medad por reflujo gastroesofágico (ERGE)9-10 (tabla 1).
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Resumen

En la esclerosis sistémica, el esófago se afecta en un 90%,
seguido de los tramos anorrectal (50-70%), gástrico (40-
70%), colon (10-50%) e intestino delgado (40%). Las
manifestaciones esofágicas son la disfagia, el reflujo
gastroesofágico y sus complicaciones. Las alteraciones
gástricas son consecuencia de la gastroparesia (náuseas,
plenitud posprandial, entre otras). La afección intestinal
produce hipomotilidad (distensión abdominal, absorción
intestinal deficiente, sobrecrecimiento bacteriano,
seudoobstrucción intestinal). A nivel de colon hay
divertículos, constipación intestinal e incontinencia fecal.
Para el diagnóstico son útiles los estudios con medio de
contraste, la endoscopia del tubo digestivo superior,
vaciamiento gástrico, pH-metría, manometría esofágica y
rectal, así como estudios para investigar el síndrome de
absorción intestinal deficiente. Los procinéticos son
fundamentales en el tratamiento de las manifestaciones de
hipomotilidad del tubo digestivo, aunados con los
inhibidores de la bomba de protones en casos de
trastornos esofágicos y los antibióticos si hay
sobrecrecimiento bacteriano.

Palabras clave: Esclerosis sistémica. Tracto
gastrointestinal. Manifestaciones clínicas. Diagnóstico.
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Systemic sclerosis and the gastrointestinal tract.
Diagnostic and therapeutic approach

In systemic sclerosis esophagus is affected in 90%
followed by anal and rectal involvement (50-70%),
stomach (40-70%), colon (10-50%) and small bowel
(40%). The main clinical findings are esophagic:
dysphagia and sign of gastroesophageal reflux and its
complications. Gastric symptomatology is a consequence
of gastroparesis (postprandial fullness, nausea). Intestinal
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Patogenia de la enfermedad por reflujo
gastroesofágico

En la patogenia de la ERGE participan la disminución
de la presión del esfínter esofágico inferior (EEI), la
motilidad esofágica y la gastroparesia (GP). El EEI ac-
túa como barrera entre el contenido gástrico y el esófa-
go; la presión del EEI está disminuida, con cierre in-
completo del esfínter en la ES10-12. La eliminación
insuficiente del contenido del reflujo gástrico por hi-
pomotilidad esofágica contribuye a la ERGE y sus
complicaciones en la ES. El vaciamiento gástrico retar-
dado (VGR) también influye en la gravedad del reflujo
gastroesofágico por aumento del contenido gás-
trico13,14.

Características clínicas de la enfermedad por reflujo
gastroesofágico

Las manifestaciones gastroesofágicas son el reflujo con
acidez (77%), regurgitación, odinofagia, disfagia (66%)
y otras; aunque pueden presentarse manifestaciones atí-
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picas como dolor precordial no isquémico, hipo y sen-
sación de globo esofágico. La disfagia no siempre está
asociada a estenosis y cuando es intermitente indica
ERGE, como manifestación de hipomotilidad13. Las
complicaciones de la ERGE son el sangrado de las úl-
ceras esofágicas con anemia crónica, disfagia secundaria
a estenosis (29%) o el esófago de Barrett (12-16%). Los
pacientes con ES y esófago de Barrett tienen un riesgo
aumentado de adenocarcinoma de esófago15-17. Las in-
fecciones por cándida, herpes simple y citomegalovirus
pueden complicar los síntomas de la ERGE y causar
disfagia18. Las complicaciones extraesofágicas son asma,
neumonía por aspiración, tos crónica, etc. En la ES hay
relación entre la hipomotilidad esofágica y la disminu-
ción de los volúmenes pulmonares. De hecho, se ha ob-
servado daño pulmonar debido a un incremento del re-
flujo gastroesofágico19-21.

Diagnóstico de las manifestaciones esofágicas 
en la esclerosis sistémica

En ES, para el diagnóstico de las manifestaciones eso-
fágicas, hay que considerar la ERGE, y se debe realizar
radiografías (Rx) con bario, manometría esofágica, en-
doscopia y pH-metría (tabla 2). Las Rx con medios de
contraste sirven para investigar los trastornos de la mo-
tilidad esofágicas y generalmente es el estudio previo a
la endoscopia. La manometría esofágica (fig. 1) es el es-
tándar para evidenciar la hipomotilidad esofágica, con
disminución del EEI (hipotenso) y la amplitud de las
contracciones13,21. La endoscopia es el mejor estudio
para valorar las consecuencias de la ERGE (esofagitis
erosiva y estenosis). La toma de biopsia se debe realizar
cuando se sospecha infecciones por cándida, virus del
herpes y esófago de Barret, entre otras. Otros estudios
son la pH-metría de 24 h y el vaciamiento esofágico
con gammagrafía13,22.

Tratamiento de las alteraciones esofágicas 
en la esclerosis sistémica

El tratamiento de las alteraciones gastroesfágicas son
cambios en el estilo de vida y el tratamiento con los in-
hibidores de la bomba de protones (IBP); los antago-
nistas de los receptores H2 de histamina son de utilidad
si se tiene datos de reflujo nocturno y se recomienda
administrarlos por las noches asociado a IBP. En la
ERGE el tratamiento con los IBP es por tiempo pro-
longado y su suspensión puede producir hipersecreción
y empeoramiento de los síntomas, con esofagitis
erosiva10,23,24. La administración de procinéticos está in-
dicada en caso de GP. Recientemente se informó que la
metoclopramida mejora las manifestaciones esofágicas
en la ES25. En la estenosis están indicadas las dilatacio-

TABLA 1. Frecuencia y manifestaciones esofagogastrointestinales
de la esclerosis sistémica

Esófago (más del 90%)
Hipomotilidad esofágica
Reflujo gastroesofágico
Esófago de Barrett
Esofagitis
Hernia hiatal
Estenosis

Colon (10-50%)
Constipación intestinal
Disminución de la motilidad
Telangiectasias
Divertículos (boca ancha)

Estómago (40-70%)
Gastroparesia
Telangiectasias
Estómago en sandía
Sangrado del tubo digestivo
Gastritis aguda, crónica

Anorrectal (50-70%)
Insuficiencia del esfínter anal interno
Prolapso rectal

Intestino delgado (40%)
Seudoobstrucción intestinal
Sobrecrecimiento bacteriano (diarrea)
Telangiectasias
Neumatosis intestinal
Absorción intestinal deficiente (diarrea)

Hígado (5-10%)
Cirrosis biliar primaria
Hepatitis autoinmunitaria
Hepatitis por medicamentos



nes esofágicas; en casos graves de ERGE y hernia hia-
tal, se debe valorar el tratamiento quirúrgico10.

Manifestaciones gástricas en la esclerosis sistémica

Las principales manifestaciones gástricas son la dismo-
tilidad manifestada por GP y las anormalidades vascu-
lares como las telangiectasias y el estómago en sandía;
también son importantes las manifestaciones de gastri-
tis aguda o crónica (tabla 1).

Gastroparesia en la esclerosis sistémica

En la GP los síntomas son inespecíficos, hay dolor abdo-
minal dispéptico, distensión, náuseas, vómitos, saciedad
temprana y empeoramiento de la ERGE. Puede haber
superposición de las manifestaciones esofágicas e intesti-
nales. La GP conlleva un vaciamiento gástrico retardado
(VGR) que se manifiesta por saciedad temprana, condi-
cionado en forma directa por el VGR per se, y distensión
gástrica con estimulación del centro de la saciedad. La 
distensión gástrica produce dolor en el epigastrio, náuseas
y vómito por estimulación del parasimpático. Por otra
parte, la ERGE se favorece por el VGR, que aumenta la
presión intragástrica y contribuye al reflujo del contenido
gástrico a través del EEI disminuido10,26. En los estudios
con bario, la GP se observa como estómago grande y dis-
tensión abdominal. La gammagrafía es el mejor estudio
para evaluar el VGR, que es similar a la GP diabética26,27.
La electrogastrografía (EGG) es un método no invasivo,
útil para identificar los trastornos de la actividad gástrica
en las etapas tempranas de la ES asintomática; en la ES
con GP sintomática, hay correlación entre los trastornos
por EGG y el VGR28 (tabla 2).
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Tratamiento de la gastroparesia en la esclerosis
sistémica

Los procinéticos, como la metoclopramida, la dompe-
ridona, la cisaprida y la eritromicina, están indica-
dos si se documenta un VGR26. La metoclopramida 
es un antagonista de la dopamina con efectos benéfi-
cos a nivel esofagogástrico, con aumento de la peris-
talsis esofágica, de la presión del EEI, del vaciamiento
gástrico (VG) y de las contracciones gástricas, por lo
que es útil en los pacientes con ES y GP29. La dompe-
ridona, bloqueador de los receptores (D2) de la dopa-
mina, aumenta el VG por un incremento de la dura-
ción de las contracciones gástricas y es efectiva en los
pacientes con ERGE y GP por ES30. La cisapri-
da, agonista de los receptores 5-hidroxitriptamina 
(5-HT), facilita la liberación de la acetilcolina del 
plexo mientérico29; a diferencia de la metoclopramida
y la domperidona, no tiene efectos antidopaminér-
gicos y sus efectos son similares a los de la metoclo-
pramida, por lo que es útil en GP y ES31-33. La eri-
tromicina es un macrólido, agonista de la motilina 
con gran actividad procinética a nivel gástrico y del 
intestino delgado34. En 1990, Dull demostró la utili-
dad de la eritromicina en una paciente con ES y GP
grave sin respuesta a los procinéticos habituales35; pos-
teriormente se confirmó su efectividad y se demostró
mejoría en el VG36. Vera Lastra et al26, en 27 pacien-
tes con ES y GP, evaluaron la utilidad de la eritromi-
cina comparada con metoclopramida: la eritromicina
fue más efectiva que la metoclopramida para mejorar
el VG. La inyección intrapilórica de toxina botulínica
en GP idiopática mejora el VG y los síntomas; 
en casos graves de GP por ES que no responden al
tratamiento habitual, podría emplearse este medica-
mento37.

TABLA 2. Diagnóstico de las manifestaciones esofagogastrointestinales de la esclerosis sistémica

Estudios Objetivo

Radiografías con medio de contraste: serie esofagogastroduodenal, Evaluar la motilidad esofágica, la gastroparesia y la motilidad 
tránsito intestinal y colon por enema intestinal. Presencia de úlceras, divertículos, etc.

Endoscopia del tracto digestivo superior Investigar la presencia de esofagitis, úlceras, gastritis, 
hemorragia, telangiectasias, entre otras

Gammagrafía esofágica, gástrica e intestinal Evaluar el retardo del vaciamiento esofágico, gástrico e intestinal

pH-metría Medir el grado de reflujo gastroesofágico en 24 h

Manometría esofágica y rectal Evaluar la hipomotilidad del EEI y el esfínter anal

Determinación de vitaminas liposolubles, grasa en heces de 24 h, Investigar la presencia de sobrecrecimiento bacteriano 
prueba de D-xilosa y prueba de Shilling y absorción intestinal deficiente

Defecografía Prolapso rectal

Anticuerpos antimitocondriales y biopsia hepática Cirrosis biliar primaria

EEI: esfínter esofágico inferior.



Cambios vasculares en el estómago por esclerosis
sistémica

En la ES las telangiectasias se observan en el estómago
o en cualquier parte del TGI y contribuyen a anemia
por deficiencia de hierro. La ectasia vascular antral gás-
trica (más prominentes en la submucosa y mucosa), o
estómago en sandía, es una causa de sangrado del tubo
digestivo y hasta en el 89% hay sangre oculta en heces38.
Estas lesiones deben ser tratadas mediante técnicas he-
mostáticas por endoscopias39; el tratamiento inicial fue
la antrectomía, posteriormente se han realizado trata-
mientos endoscópicos (fotocoagulación con láser, elec-
trocoagulación bipolar y escleroterapia)40,41. La gastritis
aguda o crónica de etiología diversa, como los medica-
mentos (antiinflamatorios no esteroideos) o por la en-
fermedad per se, es causa importante de morbilidad. De
27 pacientes con ES, la endoscopia mostró gastritis en
el 85%; el estudio histológico, gastritis crónica agudiza-
da en el 80%, gastritis crónica en el 20% y Helicobacter
pylori en un 22%42.

Manifestaciones intestinales en la esclerosis
sistémica

En la ES las principales manifestaciones clínicas intesti-
nales son: el síndrome de absorción intestinal deficiente
(SAID) y la diarrea por sobrecrecimiento bacteriano
(SB) (tabla 1); también puede haber seudoobstrucción
intestinal (POI) y neumatosis intestinal que puede con-
dicionar neumoperitoneo43,44. Las anormalidades mano-
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métricas del intestino delgado están presentes hasta en
el 85% de los pacientes, aun en los asintomáticos43. Los
síntomas de disfunción del intestino delgado pueden ser
indistinguibles de las manifestaciones de GP. Los estu-
dios con bario del intestino delgado muestran dilatación
del duodeno, segunda y tercera porción (fig. 2), y del
yeyuno. Las asas intestinales están engrosadas y dilata-
das, con segmentación y floculación del bario10. 

Figura 2. Tránsito intestinal en una paciente con esclerosis sisté-
mica; muestra retardo del vaciamiento gastroduodenal, con dilata-
ción del duodeno.

Figura 1. Manometría del esófago
de una paciente con esclerosis sis-
témica que muestra aperistalsis eso-
fágica (*).

*

*

*



Sobrecrecimiento bacteriano en la esclerosis
sistémica

La hipomotilidad intestinal (HI) conduce a SB con
SAID y diarrea45. Los IBP pueden ser un factor adicio-
nal para el SB en el intestino proximal. Las bacterias
compiten con el huésped por el contenido intestinal con
lesión de las células absortivas en forma directa o indi-
recta; hay deficiencia de disacaridasas (intolerancia a
lactosa), vitamina (B12). Si hay SAID, se debe realizar
estudios para investigar este síndrome que incluyan
densitometría ósea, por el riesgo de osteoporosis en la
ES10,43.

Seudoobstrucción intestinal en la esclerosis
sistémica

La ES es causa de POI que se presenta por HI, las ma-
nifestaciones son dolor abdominal, distensión, náuseas
y vómitos. El intestino delgado es el principal órgano
que se afecta por la estasis y del SB. Las Rx de abdo-
men muestran datos de obstrucción intestinal y la to-
mografía de abdomen es útil para descartar causas me-
cánicas43,46,47.

Tratamiento de los trastornos intestinales

Antibióticos. El tratamiento se enfoca a la diarrea por
SB o al SAID; es importante el apoyo nutricional, la
administración de vitaminas y oligoelementos, dietas
bajas en grasas y libres en lactosa que ayudan al control
de la diarrea; se debe evaluar las dietas monoméricas,
poliméricas o nutrición parenteral en casos necesarios48;
los probióticos pueden ser de utilidad en estos
pacientes49. En el SB y SAID, el tratamiento con anti-
bióticos y procinéticos son fundamentales. El metroni-
dazol 500 mg bid, el ciprofloxacino 500 bid durante 10-
14 días, las tetraciclinas, el norfloxacino combinado con
amoxicilina más ácido clavulánico y otros antibióticos
son efectivos para el SB en la ES43,50.

Medicamentos procinéticos. En la ES e HI con distensión
intestinal crónica o POI recurrente, que coexisten con
GP, los procinéticos son útiles43. La prucaloprida, pro-
cinético, agonista selectivo de los receptores de la 
5-HT, con actividad enterocinética, tiene efecto benéfico
en la HI, en pacientes con poco apetito, constipación
con períodos de diarrea y distensión abdominal, en do-
sis de 2 mg/día, con aumento de la motilidad pospran-
dial a nivel del antro duodenal51. La octreotida es un
análogo sintético de la somatostatina, con efecto que
depende de la dosis; en dosis alta está indicada en dia-
rrea grave y como procinético, en dosis bajas (50 µg)
por las noches; esta dosis induce la fase III del complejo
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motor migratorio (CMM), aumenta la peristalsis y dis-
minuye el SB, las náuseas, la distensión abdominal, el
vómito y el dolor abdominal con mejoría de la HI; tam-
bién disminuye los valores séricos de motilina, por lo
que es de utilidad en la POI, y estimula el CMM52. La
eritromicina más octreotida a largo plazo ha sido efecti-
va en la POI por ES53,54. El tegaserod, agonista parcial
de los receptores 5-HT, es útil en la constipación intes-
tinal (CI), estimula la motilidad del intestino delgado y
del grueso55,56.

Manifestaciones colónicas y anorrectales 
en la esclerosis sistémica

En la ES la CI grave produce impacto fecal y es una de
las manifestaciones más importantes del intestino grue-
so, otras son el megacolon, los divertículos de boca an-
cha y el prolapso rectal2,57 (tabla 1). Los divertículos
pueden albergar fecalitos, que se ulceran y dan origen a
sangrado y perforación intestinal. Las telangiectasias en
el colon originan sangrado. El colon redundante puede
producir vólvulos y requerir tratamiento quirúrgico. Las
radiografías y el colon por enema muestran distensión
colónica, divertículos o megacolon, etc. (tabla 2).
La afección anorrectal se caracteriza por insuficiencia
del esfínter anal interno para relajarse ante la distensión
rectal. La dismotilidad anorrectal es similar a la obser-
vada en el esófago. Muchos pacientes tienen inhibido el
reflejo rectoanal. El prolapso rectal es otra manifesta-
ción importante secundaria a la constipación crónica o a
la CI58-60. Para el diagnóstico de las manifestaciones co-
lónicas en la ES, el colon por enema es útil; para la dis-
función anorrectal (prolapso rectal), la defecografía;
otros estudios son la manometría y el tránsito colónico
con radionúclidos, que está retardado10,61 (tabla 2).

Tratamiento de las manifestaciones colónicas

Los laxantes están indicados en el tratamiento de la CI.
El misoprostol en dosis de 200 µg/día hasta 4 veces al
día se puede adicionar a los laxantes57,62. La cisaprida ha
demostrado ser efectiva para la CI crónica en la ES63.
El tegaserod es útil para la CI55,56. La colchicina en do-
sis de 0,6 mg/8 h en casos de CI grave también se pue-
de emplear. La terapia de biorretroalimentación ha sido
efectiva en los trastornos anorrectales de incontinencia
fecal56,64,65.

Cirrosis biliar primaria y esclerosis sistémica

La cirrosis biliar primaria (CBP) es una enfermedad
hepática autoinmunitaria que generalmente afecta a
mujeres de mediana edad y se caracteriza por la infla-



mación y destrucción de los conductos biliares; produce
colestasis y cirrosis66,67. Casi el 50% de los pacientes con
CBP tienen una enfermedad autoinmunitaria como la
ES, el síndrome de Sjögren y el fenómeno de Raynaud.
La CBP es la manifestación hepática más común en la
ES. La frecuencia de ES y CBP es del 5-10%, en espe-
cial el síndrome de CREST68-71. En la ES limitada se
ha informado un 8% de anticuerpos antimitocondriales
(AMA) dirigidos al autoantígeno 72-Kd M2; los pa-
cientes con CBP tiene un 9-29% de anticuerpos anti-
centrómero, característicos de la ES limitada70. A la co-
existencia de ES y CBP se ha llamado síndrome de
Reynolds72. La CBP tiene un origen autoinmunitario,
con presencia de linfocitos T en áreas de destrucción de
los conductos biliares y reactividad específica de auto-
anticuerpos con los antígenos de superficie de las célu-
las del epitelio biliar. La CBP empieza en forma insi-
diosa, lo más frecuente es el prurito sin ictericia, prurito
y fatiga, o se descubre en forma accidental al realizar
pruebas de funcionamiento hepático (PFH) con fosfa-
tasa alcalina (FA) aumentada y la presencia de los
AMA73. El diagnóstico se debe sospechar en una pa-
ciente con ES con elevación de la FA y AMA positivos
y se confirma con biopsia hepática (tabla 2). La sobrevi-
da de la CBP sin tratamiento es de alrededor de 10
años. El tratamiento de elección es el ácido ursodesoxi-
cólico y otros medicamentos empleados son los inmu-
nodepresores y antifibróticos; el trasplante hepático es
una alternativa terapéutica. Se debe considerar en estos
pacientes las consecuencias de la colestasis crónica, la
osteoporosis, la deficiencia en la absorción de vitaminas
liposolubles, la hipercolesterolemia y la esteaotorrea,
entre otras72-76.
En conclusión, las manifestaciones del TGI son causa
importante de morbilidad en la ES, y el esófago es el
principal órgano afectado. Los estudios de imagen en-
doscópicos y funcionales son de utilidad para confirmar
el diagnóstico de las manifestaciones clínicas. El trata-
miento de las manifestaciones esofágicas con los IBP ha
sido un avance importante, y los procinéticos para la
GP y la hipomotilidad intestinal son de gran utilidad.
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