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Esclerosis sistémica progresiva, breve revision
de la literatura y presentacion de dos casos

Dra. Myrna Rodriguez Acar,* Dr. Hugo Ponce Serrano**

RESUMEN

Se reportan dos casos de pacientes atendidos en el Centro Dermatolégico «Dr. Ladislao de la Pascua», con diagnéstico de
esclerosis sistémica progresiva, en diferentes estadios de la enfermedad, haciéndose hincapié en el diagnéstico precoz,

evolucion, prondstico y tratamiento.
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ABSTRACT

We report two cases of patients at the «Dr. Ladislao de la Pascua» Dermatology Center, with diagnosis of Systemic Sclerosis
in different stages of the illnes, paying atention on early diagnosis, evolution, prognosis and treatment.

Key words: Systemic sclerosis, scleroderma.

INTRODUCCION

La esclerosis sistémica progresiva, llamada también
esclerodermia, es un trastorno crénico caracterizado por
fibrosis difusa de la piel y de drganos internos de la
economia. No se conocen las causas de este padeci-
miento, pero se le considera una patologia autoinmune,
con disregulacion de la actividad de los fibroblastos y
que puede tener relacion en algunos casos con la acti-
vidad laboral del paciente.

Se presenta en su mayoria entre la tercera y quin-
ta décadas de la vida, afectando mas a mujeres en
una proporcién de 2-3:1 con relacion a hombres. Re-
presenta alrededor del 0.9% de la consulta derma-
tologica.t

Su variedad localizada, llamada morfea no se acom-
pafia de afeccion sistémica y por esto se le considera
benigna. La esclerosis sistémica se presenta en forma
difusa, en un 20%, y en forma limitada, en 80%, estos
ultimos presentan frecuentemente calcinosis cutis, fe-
némeno de Raynaud, afeccion esofagica, esclerodactilia
y telangiec-tasias (Ilamado sindrome CREST), estos pa-
cientes difieren de los que padecen esclerosis sistémica
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difusa en el engrosamiento de la piel que se limita a
manos y cara, un riesgo menor de afeccion renal, ma-
yor de hipertensiéon pulmonar y mejor pronostico en
general. La progresion rapida de la enfermedad y pre-
sentacion difusa es mas frecuente, aunque mas insi-
diosa, siendo el diagndstico precoz de mucha ayuda
para el paciente.'? Se ha descrito un modelo para la
patogénesis de esta enfermedad que confirma la ca-
racteristica multifactorial de esta patologia, en éste se
menciona que una susceptibilidad genética y estimulos
externos pueden llevar a la activacion de la inmunidad
celulary humoral, a su vez, puede haber dafio endotelial,
y lainmunidad celular activada llevar a proliferacion de
fibroblastos, lo cual aumenta la sintesis de colageno,
que puede producir dafio tisular en multiples 6rganos y
cerrar el circulo vicioso reactivando el sistema inmune.
Dentro de los factores externos mas comunes se en-
cuentra el contacto con silice, silicona, L-triptéfano, clo-
ruro de vinilo, solventes organicos y se habla también
de influencia viral.

En un ensayo clinico controlado se evidencia por
método de ELISA anticuerpos anti-endotelio, en pa-
cientes con fendmeno de Raynaud, esclerosis locali-
zada y esclerosis sistémica, ésta Ultima con niveles
mas altos, lo cual puede ser utilizado como un marca-
dor de esta variedad y prondstico de la enfermedad en
el futuro.
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Es importante mencionar que en esta patologia se-
gun estudios norteamericanos la mortalidad esta alre-
dedor de 1.5 a 5.5 por millon, datos estadisticos cons-
tantes en diferentes estudios.*®

La incidencia en general es baja 'y se describe entre
1 a 20 por millén de habitantes/afio, encontrandose
mayor proporcion en el sexo femenino, de 3-8:1 con
relacion a hombres, dependiendo de la edad de inicio.
En Norteamérica la edad promedio se describe a los 50
afios y que en la edad avanzada es mas frecuente la
forma localizada; no existen variaciones étnicas. De 15
grandes estudios en Norteamérica se obtiene que la
sobrevida es de 60% a los 5 afios, de 50% a los 10
afios y finalmente de 30% a los 12 afios de iniciada la
enfermedad, con peor sobrevida para pacientes mas-
culinos y/o ancianos. También esta patologia ha sido
relacionada con el cancer, segun dos estudios epide-
miolégicos, estos pacientes, tienen dos veces mas pro-
babilidad de desarrollar cancer especialmente de pul-
moén y mama, reportandose también la probabilidad de
linfoma No Hodgkin.®

El tratamiento es un tema controvertido, se han uti-
lizado corticoides, no mas de 1 mg/kg peso, Pias-
cledine, 300 a 600 mg diariamente de 2 a 12 meses,
vitamina E 300 a 600 mg dia, D-penicilamina 250 a
500 mg por dia, nuevas terapias experimentales refie-
ren la 1,25-Dihidroxi-vitamina D en dosis diaria de 0.5
pg hasta 1 afio, también fotoquimioterapia o fotoféresis,
una terapia inmunomoduladora con dos sesiones su-
cesivas al mes entre 54 y 69 meses, mejorando nota-
blemente la rigidez de la piel, movilidad articular, fun-
cion pulmonar, apertura bucal, fatiga, disfagia, feno-
meno de Raynaud y Ulceras cutaneas.®! También hay
estudios sobre la alternativa de tratar enfermedades
autoinmunes como el lupus eritematoso, artritis
reumatoide y esclerosis sistémica con transplante de
médula O6sea, partiendo del principio de que se trata
de una falla del sistema inmunolégico y que las célu-
las que intervienen en este problema, como linfocitos,
macrofagos, etc., son de naturaleza hemopoyética; se
ha visto éxito en animales de experimentacion y ob-
servado casos de pacientes tratados con quimio-
terapias agresivas o transplante de médula 6sea por
otras patologias asociadas, con mejoria y/o remision
del padecimiento autoinmune. Se ha sugerido para pa-
cientes con esclerosis sistémica, transplante autélogo
de médula 6sea pero seleccionando muy bien a di-
chos pacientes, teniendo como requisito primordial es-
tar en los primeros cuatro afios de inicio de la enfer-
medad, sin compromiso demostrable de 6rganos in-
ternos.”®

CASO CLINICO 1

Paciente de sexo femenino de 37 afios de edad, origi-
naria y residente del Distrito Federal sin antecedentes
familiares ni ocupacionales de importancia. Fue vista
por primera vez en el Centro Dermatoldgico Dr. Ladislao
de la Pascua el 1 de abril de 1998, por dermatosis loca-
lizada en cabeza, afectando cara, de ésta, mejillas y
dorso de nariz en regiones fotoexpuestas, bilateral y
simétrica. De aspecto monomorfo, constituida por man-
chas hipercrémicas (café oscuras), difusas, sin forma
definida ni limites precisos; de evolucién crénica, no
pruriginosa.

En resto de piel y anexos se aprecia piel de antebra-
zos, aparentemente sin anexos, color café oscuray de
consistencia aumentada en forma difusa, sin alteracio-
nes en la sensibilidad; limitacion en la apertura bucal y
presencia de seudoragadies discretas alrededor de
boca.

A la anamnesis refirié cuadro de seis meses de evo-
lucién caracterizado por aparicion de «manchas oscu-
ras» en cara y las relacion6 con exposicion al sol, aso-
ciadas a sensacion de «resequedad». Sin tratamiento
previo.

A la anamnesis dirigida refiere noté cambio de ras-
gos faciales desde dos afos atras, considerando como
probable causa, el envejecimiento «normal.

Nego todo antecedente patolégico previo (Figuras 1
y 2).

Diagnéstico inicial: Melasma; descartar esclerodermia.

Se inicia protocolo de estudio solicitando:

Biometria hematica (dentro de parametros normales).

Pruebas de coagulacién (dentro de parametros nor-
males).

Quimica sanguinea (dentro de parametros norma-
les).

Anticuerpos anti Scl 70 (positivo).

Anticuerpos anticentromero (negativo).

Radiografia P-A de térax (con patron discreto de in-
filtrado intersticial).

Serie es6fago-gastroduodenal (dentro de parametros
normales) (Figura 3).

Biopsia de piel de antebrazo derecho, cara antero-
externa, con numero 479/98 cuyo reporte fue: Cortes
gue muestran una epidermis con areas de atrofia con
aplanamiento de los procesos interpapilares y areas de
hiperpigmentacion de la basal. En dermis superficial,
media y profunda se observa engrosamiento de los ha-
ces colagenos y areas de homogeneizacion de la
colagena. Hay atrofia de los anexos. En dermis superfi-
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Figura 1. Figura 3.

Figura 2.

cial se observa ademas un discreto infiltrado linfocitario
rodeando los vasos (Figuras 4y 5).
Diagnostico: Esclerodermia

MANEJO

La paciente fue referida a la Clinica de Enfermedades
Colageno-vasculares del Centro, recibiendo informe ofi-
cial sobre su patologia, cuidados y tratamiento en base
a D-penicilamina 300 mg via oral cada 8 horas. Protec-
tor solar en crema aplicado en zonas fotoexpuestas cada
4 horas.

Figuras 1 a la 3. Caso 1. fotografias
clinicas, s6lo se aprecia disminucion
en la apertura bucal y aspecto poi-
quilodérmico de la piel. Serie esofa-
go-gastro-duodenal normal.

Figura 4.

CASO CLINICO 2

Paciente del sexo femenino de 48 afios, originariay re-
sidente del Distrito Federal, vista el 29 de junio de 1993
por primera vez. Dermatosis diseminada con tendencia
a la generalizacion, respetando piel cabelluda, palmas
y plantas, bilateral y simétrica. De aspecto monomorfo
constituida por manchas de aspecto «en sal y pimien-
ta», dando aspecto poiquilodérmico, con esclerosis di-
fusa, cuadro cronico no pruriginoso (Figuras 6y 7).

Cuadro de 2 afios de evolucidén con edema de miem-
bros, ulceracién de dedo medio mano izquierda con pos-
terior pigmentacion progresiva de tegumentos, inician-
do en cara, aparentemente cursé con fendbmeno de
Raynaud, posteriormente odinofagia, y rigidez articu-
lar. Sin tratamiento especifico.

A la exploracién fisica ademas se encontré alope-
cia difusa, debilidad muscular en miembros esca-
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pulares y pélvicos con gran compromiso del estado
general, ademas de escleras ictéricas y disnea de
medianos esfuerzos.
Diagnéstico de inicio: Esclerosis sistémica progresiva.
Por lo anterior se inici6 el siguiente protocolo de estudio:

 Biometria hemética: Dentro de limites inferiores norma-
les, con velocidad de eritrosedimentacion aumentada.

e Quimica sanguinea: Dentro de parametros norma-
les, con depuracion de creatinina de 127 mL/min.

< Examen general de orina: Sin alteracion.

« Pruebas de funcion hepética: Dentro de valores nor-
males.

« Perfil inmunolégico no realizado por falta de recur-
S0S econodmicos.

 Telerradiografia de térax con aorta desenrollada e
infiltrado reticular a nivel de lI6bulos pulmonares infe-
riores. Serie es6fago-gastro-duodenal sin datos es-
pecificos (Figura 8).

 Biopsia de piel realizada en fecha 30 de junio de 1993,
con No. 889/93 que reporta: Los cortes muestran una
epidermis con hiperqueratosis ortoqueratosica.
Hiperpigmentacion irregular de la capa basal. Der-
mis superficial con minimo infiltrado linfocitario
perivascular. En la dermis media y profunda se ob-
servan haces colagenos engrosados que dan el as-
pecto de homogeneizacion. Presencia de anexos
hipotréficos. Resto sin alteraciones.
Diagnéstico histopatolégico: Esclerodermia.

Figura 6.

Figura 7.

Figuras 6 y 7. Caso 2. Cuadro clinico claro de la patologia,
con gran compromiso del estado general.

MANEJO

El manejo fue llevado a cabo con medidas generales y
D-penicilamina 300 mg/dia, via oral, colchicina 1 mg/dia,
via oral, shampoo antiseborreico y pantalla solar c/4 ho-
ras. Pas6 a Clinica de Enfermedades colageno-
Figuras 4 y 5. Imagen histolégica de la biopsia de piel. vasculares de este Centro.

Figura 5.
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Figura 8. Serie es6fago-gastro-duodenal con
discreta rigidez esofagica.

COMENTARIO

La esclerosis sistémica progresiva, es una patologia de
evolucién muy insidiosa, que tiene peor pronostico cuan-
do es sistémica. En muchas ocasiones es en la consulta
de dermatologia donde se hace el diagnéstico inicial del
paciente, por lo que siendo una patologia infrecuente,
hacer un diagnéstico precoz es de vital importancia para
mejorar el prondstico, ya que es una enfermedad incura-
ble. El tratamiento temprano mejora la sobrevida y la
calidad de vida. Presentamos en esta oportunidad dos
casos de esclerosis sistémica progresiva, uno con diag-
néstico precoz sin mayor compromiso del estado gene-
ral y el segundo un diagnéstico tardio con mal prondstico
y pocas alternativas de tratamiento para la paciente.

En la consulta dermatoldgica los pacientes, por lo
general no consultan por el fenémeno de Raynaud, que
esta descrito como el signo mas comun es esta patolo-
gia, a no ser que éste sea muy marcado, como en ca-
sos avanzados, lo que hace que el motivo de consulta
en la mayoria de los casos puede parecer banal.

La dermatologia es la parte de la medicina mas liga-
da a la medicina interna y el enfoque integral del pa-

ciente hace en muchos casos el diagnéstico diferen-
cial. Toma cada dia mas importancia el diagnostico pre-
€0z ya que surge una nueva luz en el tratamiento cura-
tivo de las enfermedades autoinmunes como en este
caso la esclerosis sistémica progresiva, se trata del
transplante de médula 6sea, ideal un transplante
autologo, para lo que una de las principales indicacio-
nes es un diagnostico precoz, que el paciente no tenga
comprometida la funcion renal, hepatica, cardio-
pulmonar, por lo agresiva que es la quimioterapia para
llevar a la supresion medular que destruiria el defecto
inmunolégico. Cabe investigar si en el transplante
autdlogo de médula 6sea no vuelve a reproducirse di-
cho defecto y si solo ofreceria garantia el transplante
heterélogo de médula ésea, como quiera que sea, tres
cosas son vitales para este procedimiento, el diagnoésti-
co precoz, el buen estado de salud y los recursos apro-
piados, esperemos que sea factible aprovechar esta
opcién en nuestros pacientes.
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