Esclerodermia y sus consecuencias letales, a proposito de un

caso

Scleroderma and it’s lethal complications: Clinical Case

Janeth Arévalo V. *
Paula Macias M. **
Rosario Vaca Vasquez **
Marlon Reyes **
Yesenia Mosquera **

Resumen

La esclerodermia es una enfermedad sistémica-cronica
que afecta la piel y organos como el esdfago, en un
80%:; se inicia en el tercer o cuarto decenio de vida y es
dos veces mds frecuente en mujeres. El diagndstico de
esclerodermia esofdgica se establece mediante estudios
manométricos por la presencia de peristalsis normal en
la parte proximal del esdfago estriada, con ausencia de
la misma en la parte distal de miisculo liso.

En el esdfago se manifiesta una esofagitis péptica
cronica que raramente produce complicaciones letales
como el sangrado masivo ocurrido en el presente caso
clinico.
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Summary

The scleroderma is a systemic chronic disease that
affects skin and the rest of the organs like the esophagus
in 80% of the cases. It usually affects woman in the
third or fourth decade of life. The diagnosis of
scleroderma in the esophagus can be determined by
performing and esohageal manometry to study the
muscular contraction of proximal part of the esophagus
and its abscense of distal part.

A chronic peptic esophagitis is the clinical
manifestation of scleroderma. It rarely produces lethal
complications like massive hemorrhage which occurred
in this clinical case.
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Reporte del caso

Paciente femenina de 34afnos de edad, con
antecedentes de esclerodermia sistémica desde los
18 afios de edad, con tratamiento a base de
corticoides (prednisona 50mg. QD) en forma
inusual (1-2 veces por semana). Ingresa por emesis
sanguinolenta masiva.

Al examen fisico la paciente se presenta
caquéctica, fascies inexpresiva, “manos en garra”,
induracion, hiperpigmentacion y atrofia en
miembros superiores e inferiores (a predominio
izquierdo), con algunas zonas hipopigmentadas.
Ademas con leve tos no productiva.

Laboratorio: Hemoglobina: 9g/dL, velocidad de
eritrosedimentacion: 80 mm/h, proteina C reactiva
(++), albumina plasmatica: 2,9g/dL,

aminotransferasas y creatinina: normales. Examen
general de orina: normal. ASTO: 125 U Tood.

Se instala tratamiento parentérico con solucion
salina y suero glucosado, mas bloqueadores H2
50mg IV cada 8 horas.

Se realiza le esofogoscopia y se logran visualizar
zonas sangrantes activas en el es6fago medio e
inferior, ademas lesiones ulcerativas de la mucosa.

En las 72 horas de evolucién el paciente se
mantuvo en condiciones estables; posteriormente
presentd tos intensa, alza térmica de 38 grados
centigrados, taquipnea, que la llevd a una
insuficiencia respiratoria aguda, diagnosticandose
de neumonia basal, la cual se agravo por la fibrosis
pulmonar que muestran estos pacientes en fase
avanzada, la paciente fallece a los 17 dias del
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ingreso pese a que 48 horas antes se la mantuvo
conectada a  ventilacibn = mecanica  mas
antibidticoterapia.

Se realiz6 la autopsia resecandose el eséfago, se
analizo y se informa metaplasia de mucosa gastrica
y esofagitis con ulceracion e infiltrado linfoide, en
todo el segmento, con signos de sangrado reciente.

La causa directa de la muerte en la necropsia fue
sepsis respiratoria por neumonia bilateral.

Discusion

La presentacion clinica de la esclerodermia es
variable e incluye formas localizadas® 'y
sistémicas'"", siendo estas ultimas generalmente
graves y de mal pronostico®.

La esclerodermia ocurre en las familias con
antecedentes de la enfermedad en 1.6% siendo en
la poblacion general de 0.026%.

La causa de esta alteracion autoinmune es
desconocida'?’. Probablemente, es producida por
una perturbacion del mecanismo de regulacion del
colageno: sintesis aumentada o degradacion
disminuida.

También se constatan alteraciones inmunologicas
con produccion de autoanticuerpos, de los cuales
los antinucleares (ANA) —tal vez con accion
patogénica— se encuentran en mas del 90% de los
pacientes, por lo que sirven de marcadores
diagnosticos.

Por otro lado en pacientes con esclerodermia es
usual que ocurra reflujo gastroesofagico ya que
tienen esfinteres hipotensos y mala eliminacion del
acido del esofago, pero lo poco frecuente es el
sangrado digestivo alto en este tipo de pacientes.

En la literatura médica, se encuentra
frecuentemente la alusion a las lesiones esofagicas
en esta entidad, pero no como causas que puedan
poner en peligro la vida del paciente. Algunos
autores han estudiado la estrecha relacion existente
entre la disfuncion esofigica y los dafios de la
funcion pulmonar en estos pacientes’, muestran
una disminucion significativa, hasta del 60.5% en
todos los casos de la capacidad pulmonar total, la
capacidad inspiratoria y la capacidad vital
forzada”".

Las principales alteraciones morfologicas que se

hallan en el aparato gastrointestinal y en pulmones
son®1520-

Tracto gastrointestinal: Fibrosis de la mucosa,
submucosa y muscular del tercio inferior del
esofago (en el 75% de los casos). Dominando la
sintomatologia disfagica; radiologicamente el
esofago aparenta ser un tubo rigido.

Pulmones: Fibrosis intersticial (radioldégicemente
se ve un panal de abejas); lesiones arteriales. Puede
encontrarse insuficiencia respiratoria®.

El compromiso pulmonar frecuentemente se asocia
a una disfuncion esofagica®'®. No existen pruebas
especificas en el laboratorio. Se pueden detectar
factores reumatoides y anticuerpos antinucleares.

Los estudios radiologicos pueden demostrar
alteracion funcional del esofago, motilidad del
intestino delgado, y erosion de las falanges
distales.

Las pruebas funcionales respiratorias, el
electrocardiograma y la radiografia de torax,
permiten descubrir la afectacion cardiopulmonar.

Los analisis de orina y las pruebas de funcion renal
son anormales cuando existe afectacion renal.

Los examenes deben ser dirigidos para la
evalucion inicial y seguimiento de los oOrganos
posiblemente comprometidos*:

‘Prueba de funcion pulmonar: Evaluacion del
compromiso pulmonar (fibrosis)*.
-Cineovideodeglutograma: Evaluacion de la
motilidad esofagica (posibilidad de compromiso
del tercio distal de la musculatura del esofago).

Respecto al tratamiento, muchos medicamentos
han sido utilizados en  pacientes con
esclerodermia’, pero con eficacia dudosa>'’. No
existen trabajos que comprueben la eficacia de uno
u otro medicamento y la eleccion debe basarse en
un analisis juicioso de riesgo beneficio en cada
caso".

Las lesiones en placa representan un problema
estético, estan indicados los corticoides de uso
topico; vitamina E a dosis altas, por via oral y el
calcipotriol en pomada®.
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En pacientes con lesiones segmentarias en las
extremidades, los antimalaricos y los corticoides
por via oral (como la prednisona,0.5mg /kg/dia,
durante las fases edematosas agudas de la
enfermedad), son una buena opcién, pues mejoran
la movilidad articular.

En casos refractarios con rapida evolucion a
deformidades importantes, se puede iniciar la D-
penicilamina', metrotexate'’, ciclosporina 'y
fototerapia UV A-1(radiacién ultravioleta A-1)>".

Se estd también empleando le globulina
antitimocito™ y el agente inmunosupresor FK-506
(macrélido mas potente y menos toxico que la
ciclosporina).

-El lluprost puede reducir los niveles de una
citoquina profibrotica muy importante en la
esclerodermia’®, el CTGF (factor de crecimiento
del tejido conectivo), ademas de limitar la
respuesta fibrotica al TGF-beta'?.

El pronostico es peor cuanto mayor sea el
. 12,14,1
compromiso pulmonar y renal'>'*',

Recomendaciones

El abordaje clinico de la esclerodermia es diferente
en los distintos centros médicos; para solucionar
este problema creemos que es necesario
estandarizar los procedimientos para el manejo de
esta clase de pacientes en nuestro medio.

El tratamiento debe ser especifico para cada
paciente, puesto que la enfermedad puede tener
varias presentaciones y el médico debe estar etento
a las necesidades fisicas y emocionales de la
persona.
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