3

Reumatol Clin. 2018;14(4):230-232
Sociedad Espaiiola

Reumatologia ciiica

Colegio Mexicano N

Reumatologia

Clinica s

de Reumatologia www.reumatologiaclinica.org R J
Caso clinico

Esclerosis sistémica sin esclerodermia en pacientes mexicanos. n
Serie de casos et

Olga Vera-Lastra®P-*, Christian Alexis Sauceda-Casas®9, Maria del Pilar Cruz Dominguez "€,
Sergio Alberto Mendoza Alvarez®" y Jests Sepulceda-Delgado?

3 Departamento de Medicina Interna, Unidad Médica de Alta Especialidad, Hospital de Especialidades Dr. Antonio Fraga Mouret, Centro Médico Nacional, La Raza,
Instituto Mexicano del Seguro Social, México D.F., México

b Divisién de Estudios de posgrado, Facultad de Medicina, Universidad Nacional Auténoma de México, México D.F., México

¢ Universidad Auténoma de Sinaloa, México

d Academia Mexicana de la Ciencia, México

¢ Division de Investigacién en Salud, Unidad Médica de Alta Especialidad, Hospital de Especialidades, Dr. Antonio Fraga Mouret, Centro Médico Nacional, La Raza.
Instituto Mexicano del Seguro Social, México D.F., México

INFORMACION DEL ARTICULO RESUMEN

Historia del articulo:

Recibido el 28 de julio de 2016
Aceptado el 23 de noviembre de 2016
On-line el 3 de enero de 2017

Palabras clave:

Esclerosis sistémica sin esclerodermia
Manifestaciones clinicas

Prevalencia

La esclerosis sistémica sine esclerodermia (ESse) es una forma de esclerosis sistémica caracterizada por
fenémeno de Raynaud (FR), afeccién visceral sin endurecimiento de la piel y anticuerpos anti-centrémeros
(AAC). Se estudiaron a 10 pacientes con ESse, con prevalencia del 2%. Manifestaciones clinicas: FR 9/10,
esofagica 8/10, hipertension arterial pulmonar 4/10, neumopatia intersticial 4/10, cardiaca 3/10 y AAC
8/10.
Conclusion: En pacientes con FR, dismotilidad esofagica, neumopatia intersticial e hipertensién arterial
pulmonar se debe investigar AAC y establecer un diagnéstico y tratamiento oportuno de ESse.
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Systemic Sclerosis Sine Scleroderma in Mexican Patients. Case Reports

ABSTRACT

Systemic sclerosis sine scleroderma (ssSSc) is a form of systemic sclerosis that is characterized by Ray-
naud’s phenomenon (RP), visceral involvement without thickening of skin and anticentromere antibodies
(ACA). We studied 10 ssSsc patients with a prevalence of 2%. The clinical signs were: RP 9/10, esophageal
manifestations 8/10, pulmonary arterial hypertension 4/10, interstitial lung disease 4/10, cardiac signs
3/10 and ACA 8/10.
Conclusion: In patients with RP, esophageal dysmotility, interstitial lung disease and pulmonary arterial
hypertension should be tested for ACA in order to establish a prompt diagnosis and treatment of ssSSc.
© 2016 Elsevier Espafia, S.L.U. and Sociedad Espafiola de Reumatologia y Colegio Mexicano de
Reumatologia. All rights reserved.

Introduccion

La esclerosis sistémica (ES) se caracteriza por la excesiva
produccién de colageno en la piel y los 6rganos internos: pul-
mon, corazén, eséfago-gastrointestinal, entre otras, alteraciones
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vasculares: hipertension arterial pulmonar (HAP), crisis renal y
fenémeno de Raynaud (FR), asi como alteraciones inmunes!-2. De
acuerdo a la afeccién cutanea la ES se define como ES difusa
en pacientes con endurecimiento de la piel proximal de codos y
rodillas, ademas del tronco y ES limitada (ESI) en pacientes con
endurecimiento de la piel distal de codos y rodillas, asi como la
cara?>.LaES se clasifica en preesclerodermia, formalimitada, forma
difusa y ES sin esclerodermia (ESse). La ESse se distingue por afec-
cién de 6rganos, pero sin endurecimiento de la piel, su frecuencia
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Tabla 1

Caracteristicas clinicas y autoanticuerpos en pacientes con esclerosis sistémica sine esclerodermia
Caso Edad afios Sexo afios Afeccion cardiaca? Afeccién pulmonar® Afeccién esofagica® HAP¢ Fenémeno Raynaud AAC®
1 46 F = + + = + =
2 60 M - - + _ + A
3 25 F = + + + + +
4 35 F - + + - _ _e
5 38 F + = - + + +
6 70 F = = + + + +
7 60 F - + + - " n
8 45 F + - + ¥ +
9 61 F + - + _ 5 +
10 56 F = = + = + +

AAC: anticuerpos anti-centrémeros; FR: fendmeno de Raynaud; HAP: hipertension arterial pulmonar.
3 Disfuncién diastélica del ventriculo izquierdo, insuficiencia cardiaca y valvulopatias (insuficiencia tricuspidea y pulmonar) evaluadas mediante ecocardiograma doppler.
b Fibrosis pulmonar basal bilateral determinada mediante tomografia de alta resolucién y pruebas de funcién respiratorias.
¢ Afeccién esofégica estudiada por manometria: esfinter esofagico inferior hipotenso y aperistalsis, estudiadas mediante endoscopia y biopsia de esé6fago.

4 HAP: estudiadas con ecocardiograma y cateterismo cardiaco derecho.
¢ Los pacientes 1y 4 también tuvieron ANA positivos con patrén nucleolar.

Tabla 2

Afeccién sistémica en esclerosis sistémica sine esclerodermia y comparacién con otras series

Actual n=10 Canadé® n=27 Brasil ® n=79 Espafia’ n=69 Alemania® n=22 Estados Unidos de
América® n=48
Edad afios + DS o rango 49,6 + 14,1 56,4+13,6 46,1+13,1 44,9+18,2 s/d 51 (17-78)
Sexo F/M 91 24/3 76/3 62/7 20/2 41/7
Afectacién cardiaca (%) 30 s/d s/d 49,2 13,6 9
Afectacion esofagica (%) 80 51,8 83,1 44,9 72,7 79
Neumopatia intersticial (%) 40 259 56,9 63,7 72,7 68
HAP (%) 40 11,1 22,7 24,6 13,6 s/d
Fenémeno Raynaud (%) 90 92,5 s/d 91,3 95,4 98
AAC (%) 80 94,4 41,7 91,3 36,3 31

AAC: anticuerpos anti-centromeros; DE: desviacién estandar; FR: fendmeno de Raynaud; F/M: femenino/masculino; HAP: hipertension arterial pulmonar; s/d: sin datos.

es del 2-8% y la afectacion visceral: es6fago (53-86%), pulmén (25-
57%) y rifiones (2,5-3,7%)".

Observacion clinica

Se estudiaron de forma retrospectiva a 10 pacientes con ESse
de una cohorte de 500 pacientes con ES, durante el periodo com-
prendido entre 2005 a 2015. Criterios de inclusién: pacientes
sin esclerosis cutanea y las manifestaciones siguientes: 1) FR o
equivalentes (pitting o Glceras en pulpejos o alteraciones capi-
laroscépicas); 2) anticuerpos antinucleares (ANA) positivos; y 3)
al menos una de las siguientes manifestaciones viscerales: hipo-
motilidad esofagica distal y del intestino delgado, neumopatia
intersticial (NI), HAP, afeccién cardiaca tipica de esclerodermia
o crisis renal esclerodérmica; sin ninguna enfermedad del tejido
conectivo u otra enfermedad que explique las manifestaciones
antes mencionadas®. Se excluyeron los pacientes con otras formas
de ES. A todos los pacientes se les realiz6 endoscopia del tubo diges-
tivo superior, manometria esofagica, serie es6fago-gastroduodenal,
transito intestinal, tomografia pulmonar de alta resolucién, prue-
bas de funcién respiratoria, ecocardiograma doppler, cateterismo
cardiaco derecho en 4 pacientes, electrocardiograma, holter (4
pacientes), ANA por inmunofluorescencia (sustratos células Hep-2),
anticuerpos extraibles del nicleo: anti topo-isomerasa, anti Ro/La,
RNP, anti Sm, Jo1 y anticuerpos anti-centrémeros (AAC). Se efectud
biopsia de eséfago en todos los pacientes y biopsia pulmonar en
uno. No se realiz6 capilaroscopia.

Resultados

En la tabla 1 se describe las caracteristicas clinicas y autoan-
ticuerpos de estos pacientes. Predominé el sexo femenino en 9
casos y hubo un hombre, la edad promedio fue de 49,6 + 14,1

afos, la evolucién promedio de la enfermedad 8,84+ 5,4 aflos y el
retraso en el diagnéstico de 2,6 + 1,5 afios. Las principales manifes-
taciones clinicas encontradas: FR 9/10, afeccién esofagica 8/10 con
reflujo gastroesofagico de moderado a grave; pulmonar4/10 con NI,
HAP 4/10 (grado moderado en 4 pacientes y leve en un paciente),
afeccién cardiaca 3/10 con disfuncién diastélica del ventriculo
izquierdo: grado Il en 2 pacientes y Il en un paciente, trastor-
nos de conduccién e insuficiencia cardiaca en 1/10. Los ANA se
encontraron presentes con titulos entre 1:320 a 1:1280 (3 pacien-
tes mostraron un patrén nucleolar, en especial los pacientes 1y 4 de
la tabla 1). El paciente 1 también tuvo positivos los anti-Scl-70. Los
AAC estuvieron presentes en la mayoria de los pacientes, en 9/10.
En la tabla 2 se presentan las principales manifestaciones clinicas
de ESse y se comparan con otras series publicadas.
los anti-Scl-70. Los AAC estuvieron presentes en la

Discusion

La ESse es una forma infrecuente de ES. En nuestro estudio la
prevalencia de ESse fue del 2%, con rangos de 1,5-10%, similar a
lo informado previamente!#-3, Esta prevalencia probablemente es
subestimada debido a la ausencia de afeccién cutdnea en estos
pacientes, lo que conduce en forma frecuente a un retraso en el
diagnéstico. En nuestros pacientes el tiempo promedio del diag-
néstico de ESse fue de 2,6+ 1,5 afios. Los pacientes con afeccién
pulmonar (NI y/o HAP) y FR, como se observé en algunos de nues-
tros pacientes, fueron datos que orientaron al diagnéstico de ESse.
En la clasificacién actual de ES? la ESse se considera un subtipo de
ES; sin embargo, para algunos autores atin no esta claro si es una
forma diferente de la ES o es parte del espectro clinico de la ESI*~6.
La ESse tiene similitudes clinicas con la ESI, excepto en la presencia
de telangiectasias®. El FR fue la manifestacién clinica mas frecuente
en la mayoria de nuestros pacientes (90%). El es6fago fue el 6rgano
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visceral mas afectado con enfermedad por reflujo gastroesofagico,
seguido del pulmén con NIy HAP en el 40% respectivamente, afec-
cién del corazén (30%) con manifestaciones de disfuncion diastélica
del ventriculo izquierdo y trastornos de conduccién. Estas manifes-
taciones clinicas observadas son similares a lo informado en otras
series de pacientes, a excepcién de la crisis renal, que en nuestra
serie no se observé ningtin caso®.

Los AAC se encontraron en el 80% de los casos, como ha
sido descrito, y en el resto de los pacientes tuvieron anticuerpos
antinucleares®. En la ESse, debido a que no existe afeccién en la piel,
por lo general su diagndstico y tratamiento se establece de forma
tardia, lo que puede conducir a una mayor morbimortalidad®. El
tratamiento de la ESse es semejante a los casos de pacientes con
ES, con énfasis en el érgano involucrado®®. La ESse se considera
una forma leve de ES con buen pronéstico®, aunque este dependera
del 6rgano afectado. Para algunos autores el pronéstico de ESse es
similar al de ESI>8°,

En conclusion, en los pacientes con NI o HAP y dismotilidad eso-
fagica se deben evaluar los AAC e investigar ESse para establecer
un diagnéstico y tratamiento oportunos.
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