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RESUMEN

La afeccion renal es infrecuente en la esclerosis sistémica, pero constituye una
complicacidon grave que ocurre mas frecuentemente en la forma clinica difusa. Se
describe el comportamiento de una paciente con esclerosis sistémica difusa que
desarrolla una hipertensién arterial refractaria complicada, anemia y falla renal. Se
realizé biopsia renal con una descripcidon histopatolégica compatible con una
nefropatia isquémica asociada a la enfermedad con un mal pronéstico, a pesar del
tratamiento con inhibidores de la enzima de conversién de angiotensina.
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ABSTRACT

Renal disease is uncommon in systemic sclerosis but, at the same time, it is a
severe complication occurring more frequently in a diffuse clinical form. The
behavior of a female patient with diffuse systemic sclerosis that developed a
complicated refractory arterial hypertension, anemia and renal failure is described.
Renal biopsy was made with a histopathological description consistent with an
ischemic kidney disease associated with this disease which had a poor prognosis
despite the treatment with angiotensin converting enzyme inhibitors (ACEI).
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INTRODUCCION

La esclerosis sistémica (ES) es una enfermedad generalizada del tejido conjuntivo,
de causa desconocida, caracterizada por fibrosis en la piel y érganos internos,
principalmente pulmon, rifién, tracto gastro intestinal, corazén y vasos sanguineos.

La enfermedad renal grave, también llamada crisis de esclerodermia renal, se
desarrolla en 10-15 % de los casos'? y tiene elevadas morbilidad y mortalidad. Los
factores de riesgo que contribuyen al desarrollo de enfermedad renal son:
compromiso difuso y progresivo de la piel, los meses de invierno y la administracion
de altas dosis de corticoides.??

CASO CLINICO

Mujer de 37 afos, sin antecedentes de exposicidon a téxicos, con diagndstico de
esclerosis sistémica desde hace 3 afios, que presenté en el momento del
diagndstico, afectacion cutanea difusa, esofagica, articular, fendmeno de Raynaud,
con neumopatia intersticial hace 18 meses y tratamiento con pulsos de
ciclofosfamida por un afio. En los 2 meses finales del periodo de tratamiento de la
afectacion pulmonar, se constatan cifras de tension arterial elevadas de dificil
control, anemia y proteinuria de 0,8 g en 24 h, por lo que se decide su ingreso para
mejor estudio y tratamiento.

En el momento del ingreso refirié cefalea de aparicion reciente y dolor en los
pulpejos de las manos, la exploraciéon fisica mostrd: ligera palidez cutaneo mucosa,
fendmeno de Raynaud en dedos de las manos y pies, engrosamiento cutaneo
difuso, presencia de Ulceras digitales dolorosas en pulpejo de los dedos (segundo y
tercero de ambas manos y segundo dedo del pie derecho), lesiones
hiperpigmentadas e hipopigmentadas en tronco, tension arterial 160/110. A la
auscultacion ruidos cardiacos taquicardicos 105 Lat/min, no soplos, no estertores.
La exploracion abdominal fue normal y no presentaba edemas; fondo de ojo:
retinopatia hipertensiva grado Il. En los exdmenes complementarios realizados
destacamos: Hb: 94 g/L, VSG: 62 mm/h, leucocitos y plaguetas normales,
anticuerpos antinucleares (ANA)positivo, anticuerpo esclero-70 (Anti Scl-70)
positivo, anticuerpo contra el DNA nativo de doble cadena (anti-DNA) y el resto de
los antigenos nucleares extraibles (ENA): negativos, anticuerpos contra el
citoplasma de los neutroéfilos (ANCA): negativo, prueba de Coombs (indirecto):
negativa, creatinina: 145 pmol/L, urea: 9,20 mmol/L, &cido urico: 423 mmol/L, el
resto de la hemoquimica y del coagulograma: normales, HIV: negativo, VDRL: no
reactiva, urocultivo: negativo, Addis de 2h, proteinas: 0,61 mg/min, leucocitos: 4
000 cilindros: 0, eritrocitos: 0O, proteinuria: 0,73 g/24h, filtrado glomerular: 45,7
mL/h, ultrasonido renal: riflones simétricos con ligero aumento de su ecogenicidad
y presencia de un doble sistema excretor, ultrasonido Doppler de arteria renal,
radiografia de térax, ecocardiograma y ECG: normales, prueba funcional
respiratoria (espirometria): positiva, patrén restrictivo ligero, tomografia de
pulmoén: positiva (patrén de "vidrio esmerilado" en bases pulmonares, propio de la
neumopatia intersticial) diagnosticada y en tratamiento con micofenolato mofetil.
Ante estos resultados compatibles con afeccién glomerular se le transfunde y se
decide realizar una biopsia renal percutanea. Hb postransfucional: 104 g/L, biopsia
renal: con 17 glomérulos, 12 de ellos con severos cambios isquémicos localizados
en un area con atrofia tubular y fibrosis intersticial, relacionados con una rama
arterial mediana que muestra severa fibrosis subintimal que reduce su luz en 70 %,
el area isquémica ocupa 40 % del cilindro. El resto de los glomérulos presentan
ligero ensanchamiento mesangial (Fig.). En la inmunofluorescencia directa (IF) se
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observaron depdsitos escasos de IgM mesangial. La descripcion histopatolégica es
compatible con una nefropatia isquémica asociada a esclerodermia sistémica.

Fig. Estudio bidpsico. A- Se observa una arteria de mediano
calibre con fibrosis subintimal ¥y marcada reduccidn de su luz. Plata
Metenamina X 100, B- Foto a menor aumento donde se muestra
extensa atrofia tubular, fibrosis intersticial v plegamiento de la
membrana basal de los capilares glomerulares como expresion de
fendmeno isquémico. Plata Metenamina =60,

Durante su hospitalizacion se cumplimenta un régimen dietético estricto y un
tratamiento combinado con inhibidores de la enzima de conversion de angiotensina
(IECA), antagonistas del calcio, diuréticos de asa hasta lograr estabilizacién de las
cifras de tension arterial, con el resultado de la biopsia renal se interconsulta con el
Servicio de Nefrologia y se decide reforzar las medidas de protecciéon renal y
continuar con el resto del tratamiento de la afectacién extrarenal, la paciente se
encuentra actualmente (6 meses después) asintomética, con cifras de tension
arterial normales, no proteinuria y valores de creatinina con tendencia al aumento
(160 pmol/L).

DISCUSION

La nefropatia de la ES resulta mucho mas frecuente en la forma difusa y se
caracteriza por alteracion de la funciéon renal e hipertension arterial. A diferencia del
compromiso renal de otras enfermedades autoinmunes difusas del tejido conectivo,
no es inflamatoria, sino producida por el dafio de vasos medianos y pequefios,

211
http://scielo.sld.cu



Revista Cubana de Medicina. 2013;52(3): 209-213

propio de la esclerosis sistémica, que causa isquemia e hipoxia glomerular
progresiva. El proceso primario resulta de la lesion de las células endoteliales con
engrosamiento y proliferacién de la intima, especialmente de las arterias renales
intralobulares y arcuatas, aumento de la produccién de colageno, agregacion
plaguetaria y aumento de la permeabilidad vascular. Los vasos arteriales
anatébmicamente estrechados, mas los fendbmenos de vasospasmo transitorio, son la
primera causa de la disminucién de la perfusion renal, con liberacién de renina,
causante de la hipertension arterial e hiperplasia del aparato yuxtaglomerular.*® Se
han asociado como factores de riesgo la anemia, el uso de corticoides (> 15 mg
prednisona), la raza negra y los anticuerpos antitopoisomerasa lll, no asi los
anticuerpos anticentrémero (ACA), ni los anti-Scl70. Cursa clasicamente con
hipertensién arterial refractaria complicada, dafio renal agudo y anemia hemolitica
microangiopatica. Aunque su pronéstico ha mejorado gracias al tratamiento con
IECA, mantiene una mortalidad estimada de 19 % al afio y de 40 % a los 5 afios.>®
Se describe también, con una frecuencia menor, otra forma de presentacion, atipica
y muy rara, de nefropatia en la ES, las asociadas a ANCA.°

Estamos en presencia de una paciente con una esclerosis sistémica forma clinica
difusa con afectacion cutanea progresiva y anemia, que en los primeros 3 afios de
evolucion de la enfermedad, desarrollé una hipertension arterial refractaria
complicada y fallo renal sin anemia hemolitica microangiopética, ni vasculitis
asociada a ANCA, ni el uso previo de altas dosis de esteroides, pero con una clinica
caracteristica y una descripcion histopatolégica compatible con una nefropatia
isquémica asociada a esclerodermia sistémica y tiene un mal pronéstico a pesar del
tratamiento con IECA.
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