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INTRODUCCION

El término esclerodermia proviene del
griego “scleros” (adelgazado) y “derma”
piel. El primer reporte de esclerodermia
fue hecho en 1753 por Carlo Curzio, pero
sélo en la mitad del siglo XIX fue reconoci-
da como una enfermedad V). La esclerosis
sistémica es una enfermedad autoinmune
y tanto su etiologia como su fisiopatologia
no han sido claramente definidas . En
1892, Sir William Osler describid a la escle-
rosis sistémica como una enfermedad te-
rrible, de acuerdo con sus observaciones,
pues no soélo afectaba a la piel, sino a va-
rios érganos como el corazén, pulmon, ri-
fidén y tracto gastrointestinal. Este nivel de
afectacion recién se pudo comprobar en
el afio 1947. En la actualidad se sabe que
existen varios fenotipos de enfermedad y
asociados a un grupo de autoanticuerpos.
En 1954, Abrahams describid por primera
vez una forma sin compromiso cutaneo.
Ha sido descrita en algunas series como
las de dos centros médicos en Brasil y por
la Universidad de Pittsburg. Esta forma re-
presenta entre el 8 y 9% del total de casos
de la enfermedad *?. Presentamos el caso
de una paciente con esclerosis sistémica
sin esclerodermia con compromiso gas-
trointestinal. Para la publicacién del pre-
sente reporte, se obtuvo el consentimien-
to informado de la paciente.

REPORTE DE CASO

Se presenta el caso de una mujer
de 71 afios con antecedentes de hi-

AL

Figura 1. Tomografia abdominal que muestra
dilatacién de asas intestinales y gran cantidad de
heces en colon

potiroidismo e historia de fendomeno
de Raynaud asociado a estrefiimiento
cronico de mas de 10 afios. La paciente
acudidé por emergencia refiriendo do-
lor y distensiéon abdominal, asociados
a ndauseas, por lo cual se decidid su
hospitalizacién. Adicionalmente refirié
varios antecedentes quirdrgicos como
reparacién quirdrgica de hernia hia-
tal mas fundoplicatura de Nissen (afio
1999), histerectomia por prolapso vagi-
nal y rectal (afio 2018), y laparatomia
exploratoria mas liberacion de bridas y
adherencias (diciembre del 2021), libe-
racion de adherencias mas rafia de per-
foraciones en intestino y colon por obs-
truccién intestinal (febrero del 2022).

Al examen fisico tenia 39 kilos de peso,
una talla de 1,52 m, y un indice de masa
corporal de 16,9 Kg/m?2. La piel no tuvo
cambios clinicos, sin embargo, se encon-
tré esclerodermia proximal y distal. No se
encontrd telangiectasias ni Ulceras o cica-
trices en pulpejos. La tomograffa abdomi-
nal al ingreso mostrd una camara gastrica
colapsada, asas intestinales delgadas con
algunos segmentos distendidos y con sig-
nos de fecalizacién de asa delgada. Ade-
mds, abundante contenido fecal en colon
ascendente y transverso, gas en sigmoides
y ampolla rectal, y calcificaciones puntifor-
mes en bazo (Figura 1).

La ecografia mostré placas induradas
en brazosy gluteos de 7 x 4 mm, en codo
derecho de 14 mm, en gluteo derecho de
15 mmy 14 mm, y en gluteo izquierdo 2
placas de 10 mm, y una de 14 mm.

La tomografia pulmonar de alta re-
solucion identificd un parénguima e in-
tersticio pulmonar normales. El estudio
ecocardiografico encontré cavidades

cardiacas de dimensiones normales, mo-
tilidad y funcién sistélica normales, tanto
del ventriculo izquierdo como del ventri-
culo derecho. El grosor del ventriculo iz-
quierdo fue normal, el patrén de llenado
del ventriculo izquierdo fue de tipo 1. No
hubo evidencia de hipertensién pulmo-
nar, y se encontré derrame pericardico
leve. Por otro lado, la colonoscopia iden-
tificd dolicomegacolon con hipotonia en
grado importante.

El hemograma reveld leucocitos nor-
males, hemoglobina de 11,5 mg/dL (la
paciente habia recibido 500 mg de hierro
polimaltosado 2 semanas antes), las pla-
quetas fueron normales. La albimina es-
tuvo en 3,1 mg/dL, el perfil hepatico fue
normal. La funcion renal y tiroidea fueron
normales (recibia suplementacion con 50
mcg de levotiroxina). Respectos a los au-
to-anticuerpos: ANCA MPO =1 U/mL (VN
0-25), ANCA PR3 =1 U/mL (VN 0-25), anti
SCI70=1,9 U/mL (VN 0-25), anti DNA DS
(Cadena Doble) negativo, anti Jo =0,1 U/
mL (VN 0-25), anti SS-B (La) = 0,1 U/mL
(VN 0-25), anti SS-A (Ro) = 0,1 U/mL (VN
0-25), anti RNP = 0,1 U/mL (VN 0-25) y
anti Sm = 0,1 U/mL (VN 0-25). Los anti-
cuerpos anticentromero fueron positivos
(227 U/MI; VN 0-10). El ANA fue positivo
(1/640) con patréon centromérico.

En el estudio de capilaroscopia de
borde ungueal a 200 aumentos se pudo
identificar neovasos y megacapilares es-
casos de hasta 100 um con hemorragia
aislada, correspondiendo a un patron tar-
dio de esclerodermia (Figura 2).

Durante su hospitalizacion evolucio-
no con estrefiimiento, dolor abdominal
y vomitos. Por interrupcién constante de
la via oral, se decidio nutricién parenteral

Figura 2. A. Capilaroscopia: presencia de megacapilares hasta 100 um, B. presencia de hemorragia aislada
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complementaria. Se uso rifaximina por
una semana, y posteriormente probioti-
cos. La evolucion de la paciente fue favo-
rable, a pesar de que no existe un trata-
miento especifico para la enfermedad de
fondo. La junta médica decidio revisar la
terapia en el seguimiento del caso.

DISCUSION

Un pequefio numero de pacientes con
esclerosis sistémica presenta esclerosis
sistémica «sin esclerodermia» (ssSSc),
un tipo de enfermedad caracterizado por
la presencia de compromiso sistémico,
predominantemente pulmonar, en au-
sencia de manifestaciones cutdneas. Se
ha propuesto una clasificacién de la en-
fermedad basada en el compromiso cu-
taneo y el compromiso sistémico. La cla-
sificacion define tres grupos: tipo 1 (sin
signos de compromiso cutaneo, pero con
compromiso de oérganos internos), tipo
2 (con compromiso cutaneo y compro-
miso de drganos internos), y tipo 3 (con
compromiso cutdneo detectado después
de drganos internos) 2. El presente caso
corresponde al tipo 3, ya que reportamos
una condicion compuesta por fenémeno
de Raynaud, asociada a autoanticuerpos
y/o hallazgos tipicos en la videocapilaros-
copia ungueal y compromiso sistémico.

El compromiso gastrointestinal en
la esclerosis sistémica puede ir desde
la cavidad oral hasta el recto-ano. El
compromiso esofdgico es el mas fre-
cuente (hasta 90%), aunque también
se encuentra compromiso del intestino
delgado (60-80%), generando alteracion
en la motilidad intestinal, sobrecreci-
miento bacteriano, seudo-obstruccién
cronica intestinal, pneumatosis cistica
intestinal y diverticulosis. A nivel coldni-
co (20-50%) puede generar alteraciones
en la motilidad, disminucién del reflejo
gastro-célico, constipacion, perforacion
y diverticulos ®.

Adicionalmente, existe un compro-
miso multifactorial que puede explicar
estados de malnutricién severa. La en-
fermedad por si misma, la alteracion del
animo y el pobre estado funcional serfan
los factores mas importantes. Se ha en-
contrado malnutricion hasta en el 55,7%
de pacientes con esclerosis sistémica, y
el 20% de muertes reportadas pueden
ser atribuidas a malnutricion ®. Desde
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un punto de vista anatomo-funcional,
las causas de malnutricion pueden ser
microstomia, alteracion esofagica con
aperistalsis y reduccién de la presion del
esfinter esofagico inferior, asociadas o no
a gastroparesia y no-compliance gastrico
con llenura precoz ®.

La microangiopatia es un aspecto cli-
nico patognomonico de la esclerodermia
y permite identificarla mediante patro-
nes especificos. En 1981 se describié el
patron de capilares gigantes, zonas avas-
culares (ausencia de capilares por un
tracto superior a 500 um), hemorragias
(depdsito de hemosiderina provocada
por la ruptura de uno o varios capilares) y
capilares arborificados “?.

Por otro lado, los anticuerpos séri-
cos dirigidos contra multiples antigenos
celulares nucleares o nucleolares son
la distincién serolégica de la esclerosis
sistémica, y son detectables en mas del
95% de los pacientes. Los mas frecuen-
tes son: anti-topoisomerasa 1 (anti-topo
1 o anti Scl70), anti-centrémero (ACA),
y anti-RNA polimerasa Il (anti RNA P3),
mientras que otros como los anti-Th/To,
anti fibrilarina y anti NOR 90 son mas ra-
ramente encontrados ©. La presencia de
anticuerpos antinucleares (ANA) no se in-
cluye para la definicion actual de esclero-
sis sistémica, sin embargo, puede prede-
cir la evolucién del dafio microvascular ©,

El tratamiento de la esclerosis sistémica
puede incluir medicamentos como ciclos-
fofamida, micofenolato, tocizilumab, ritu-
ximab, nindetanib, terapias moduladoras
de la funcidén vascular (calcio antagonistas,
antagonistas de los receptores de endoteli-
na, inhibidores de la fosfodiesterasa tipo 5,
analogos de la prostaciclina 2 e inhibidores
de la enzima convertidora de angiotensi-
na), e inclusive trasplante de células madre
hepatopoyéticas ®. También se brinda
tratamiento para el control de los sinto-
mas. Para la disfagia orofaringea (tratar los
sintomas de reflujo, o considerar inmuno-
supresion en caso de miositis), para disfa-
gia distal (dilatacién endoscdpica, agentes
procinéticos, tratamiento de la infeccion o
esofagitis), para la enfermedad por reflujo
(régimen dietético, antidcidos, agentes pro-
cinéticos, buspirona o metoclopramida por
su efecto en el esfinter esofagico inferior).
En el tratamiento de los sintomas relacio-
nados con el compromiso gastrointestinal
inferior incluyen; para el estrefiimiento (in-

tervenciones dietéticas, docusato de sodio,
bisacodilo, leche de magnesia, lactulosa,
linaclotida, plecanatida, lubiprostona, pru-
caloprida, piridostigmina), para la diarrea
(dieta, loperamida, hidratacion, prebioticos
y probiodticos), para el sobrecrecimiento
bacteriano del intestino delgado (dieta, an-
tibidticos), y para la disfuncion ano-rectal
(fisioterapia, estimulacion sacral o del ner-
vio tibial posterior) ©.

El pronéstico de los pacientes a largo
plazo es malo, mas aun si consideramos
que los pacientes tienen una malnutri-
cién severa. Son predictores de mortali-
dad el género masculino, una prueba de
difusion de didxido de carbono menor de
70%, compromiso cardiaco y niveles de
proteina C-reactiva mayores a 5 mg/L 9.
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