
UNIVERSIDAD DE SAN CARLOS DE GUATEMALA

FACULTAD DE CIENCIAS MEDICAS

GUATEMALA, OCTUBRE DE 1981.



PLAN DE TESIS:

1. Introducción

11. Antecedentes

III. Objetivos

IV. Hipótesis

V. Material y Métodos

VI. Síntesis Bibliográficas:

1. Biología del Tejido Conjuntivo.

2. El papel de los factores lnmunológicos en la Patogencsis de las en-
fem1edades del tejido conjuntivo.

3. Esclerosis Sistémica Progresiva.

4. Periarteritis Nudosa.

5. Lupus Eritematoso Sistémico.

6. Polimiositis y Dermaitomiositis.

VII. Análisis y Resultados de la Investigación

VIII. Conclusiones.

IX Recomendaciones

X. Bibliografía.



lNTRODUCCION:

El presente trabajo de tesis surgió de ]01frase bastante comÚn en H(
matología "TransposiciÓn Sintomatológica en Enfermedades del Tejido Conj\
tiva". Anterionncntc fué establecido por el Dr. Henry G. Kl1nkcl l111grupo
enfermedades a las que se denominó: Enfermedades de la Colágena que
son Artritis Reumatoidea y que comprenden las siguientes entidades clínic:
Lupus Eritematoso sistémico, Polimiositis - Dermatomiositis, Perianteritis 1\
cIosa y EscJerosis Sistémica Progresiva. Actua'1mente, y en términos general
se considera que las enfermedades del tejido conjuntiva incluyen: Artritis R(
matoidea, Lupus Eritematoso Sistémico, Esclerosis Sistémica, Esclerosis S
témica Progresiva, PoJimiositis-dermatomiositis, Síndrome de Sjogren, Ami!
dosis, Arteritis Necrotizante y otras formas diversas de vasculitis y fiebre re
mática. Esta clasificación más amplia, y al grupo de enfermedades descrit
agrupadas como enfermedades del tejido conjuntiva, se debe, que el coláge
es wlamente un componente del tejido conjuntiva del cual son parte importar
]a cláslinil y rcticulina; de 105 cuales se trata ampliamente en la SecciÓn Bio
gía del Tejido Conjuntiva. Estas enfermedades muestran caracterhlticas (
nicas comunes, tales como inflamaciÓn de articulaciones, membranas sero~
(pleuresía, pericarditis, peritonitis) y pcqueÜos vasos sanguíneos, así como 11
elevada fn:cuencia con que se afectan los órganos internos abundantes en
jido conjuntiva, y el hecho de que se descubrieran depósitos fibrinoides en
tejidos de pacientes con estas afecciones fué la principal razón para que esi
trastornos se relacionaran y se clasificaran en un grupo, originalmente como f
fermedades del colágeno. Es de singular valor tener presente que los camh
morfológkos de los tejidos (tipo conjuntiva) no implican necesariamente u
patcg ~nesis comÚn. Con respecto a la patogénesis de las enfermedades en I

tudio, w p~'esentan las princi}nles teorías acerca de sus orígenes divcrsos
comuné'S.

En los libro:.; de tex:o de medicina y en los artículos sobre colagenopat
se mencionan la transposición sintomatológica, la enfermedad mixta del teji
conjuntivo, la interposición de signos y síntomas. Sin embargo, no se encueni
en la revisión hibliográfica ningÚn trabajo especifico sobre lo que llamo el gra
en que la transposiciÓn sintomatoJógica influYf: en el diagnóstico; ana'lizo .

Cí1'iOSpresentados de colagenopatías segÚn el Dr. Kunkel en el Departamer
de ~Jedicina del Hospital ~1i1itar Central. Estudio que presento en la segun



parte de este trabajo y cuya partida hipotética dice: Las enfermedades de la
colágena, exceptuando la artritis reumatoidea son similares entre sí y no existe
forma de diferenciadas. Aunque la alternativa más importante sería, que si
existe fonna de diferenciadas, como OCUlTerealmente, el análisis de la sÍnto-
matología en los diversos diagnósticos pretende establecer la frecuencia de sig-
nos, sintomas, datos de laboratorio y pruebas histopatol6gicas que hacen el diag-
nóstico de cada una de las enfermedades en estudio y cual es la importancia
de la transposición en el diagnóstico o el establecimiento de una posible enfer-
medad mixta del tejido conjuntiva.

Es muy satisfactorio para mí presentar les en este trabajo de investigación
en su primera parte secciones como: la Biología del Tejido Conjuntiva, el Con-
densado de las Entidades Clínicas en Estudio, su Diagnóstico Diferencial y las
Teorías sobre la Patogénesis de las mismas.

Creo que mi trabajo de tesis puede orientar en buena fonna a los estu-
diantes que hacen su aparición en el estudio de la transposición sintomatoló-
gica en enfermedades del tejido conjuntiva.
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,\¡¡tecedente8:

En los meses de abril-mayo 1979, reaJicé como trabajo de Investigación
en el programa de práctica electiva, la Transposición Sintomatológica en En-
fermedades de la CoJágena que no son Artritis Reumatoidea, haciendo revisión
de 10 años, y presentando resultados poco concluyentes en base a una hipótesis
mal planteada y que Jiteralmentc fué así:

Las enfermedades de la Colágena, exceptuando la Artritis Reumatoidea,
presentan transposición de síntomas, de datos serológicos y anatomopatológicos
en más del 7.5%de los easos.

En esta ocasión, previo a su realización, no se encontró dentro de las
mÚltiples revisiones antecedentes de trabajos de investigación sobre la transpo-
sición sintomatológíca en sí, en escasos artículos únicamente se menciona dicha
Transposición Sintomatológica.

Tomé el trabajo mencionado como una Pre~tesis y en el transcurso de dos
aÚos he dedicado gran tiempo de estudio a las Entidades Clínicas mencionadas.
Ahora se amplía el tiempo de revisión a 12 años, consulto a las siguientes fuen-
tes de información: Bibliotecas del INCAP, Facultad de Medieina, IGSS, Hos-
pital Roosevelt, Hospital Militar y como en la anterior ocasión no se encuentra
ningÚn estudio especítico sobre la Transposición Sintomatológica.

Parte de este trabajo será presentar una revisión reciente de cada una de
las enfermedades en estudio.
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OlJ¡etivos:

Generales: Que el trabajo de Tesis sea fuente de infomación reciente sobre
.Colagenopatías para estudiantes de Medicina;

Que la información obtenida en la investigación documente de
mejor manera la llamada Transposición Sintomatológica en Lupus
Eritematoso Sistémico, Periarteritis Nudosa, Escleroderma, Poli-
miositis.

Específicas: Que presente en forma individual cada una de las entidades clí-
nicas en estudio;

Que presente los casos encontrados en la revisión de 12 arios en
forma individual, para analizar luego las Transposiciones Sintoma-
tológicas;

Determinar el grado, en que la Transposición Sintomatológica pue-
de influir en el diagnó9ticD;

Establecer para cada una de las enfermedades en estudio, cuáles
fueron los parámetros que determinaron el diagnóstico; y los que
hacen las diferencias.
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Hipótesis:

Las enfermedades de la Colágena,
exceptuando la Artritis Reumatoidea,

son similares entre si y no existe
forma de diferenciarIas.
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Material y Métodos:

Constituido por las historias clínicas de pacientes con colagcllopatías en
estudio que. recibieron atención médica durante el período de 12 años (1969-
1980) Y por la Bibliografía revisada sobre el tema de 1970 a 1980.

El método de este trabajo está basado en un estudio retrospectivo, sobre
los casos de las enfermedades en investigación que se presentaron durante 12
aÜos en el Departamento de Medicina del Hospital Militar. Para poder alcan-
zar los distintos objetivos que se propone el trabajo de Tesis, se realizará como
primera parte, la condensación de las revisiones más recientes sobre Colagenopa-
tías para presentar cada una de las enfermedades individualmente de manera
completa.

En la segunda parte, las historias clínicas proporcionadas por el Depar-
tomento de Archivos del Hospital Militar constituyen el material fundamental
del trabajo, de las que se obtendrán los síntomas, signos, datos de laboratorio,
biopsias, antecedcrutes que son necesarios para practicar el análisis estadístico
y también para su presentación individua}.
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BIOLOGIA DEL TEJIDO CONJUNTiVa

Composición del Te;ido Con;lIntivo:

El nombre de "tejido conjuntiva" designa, de fonua global, todos aque-
llos tejidos que fonuan el entramado de sostenimiento y el de protección exte-
rior del cuerpo y de sus órganos internos. El tejido conjuntiva incluye huesos,
periostio) cartílago, revestimiento de tendones, ligamentos y fascias y, además,
constituye la sustancia principal de la dermis, de las articulaciones, bolsas sefoR
sas y vasos sanguíneos. Los tejidos conjuntivos sirven de medio de conducción
para el transporte de elementos nutritivos esenciales a los órganos para r~oger
los deshechos metabólicos, sirviendo también de campo de actividad en que
tienen lugar las reacciones inflarnrutorias e inmunológicas que proteger al cuer-
po de: microorganismos, agentes nocivos y, desempeña un papel importante en
la reparación de daños causados por trauma.

Las diversas clases de tejido conjuntiva están formadas por la diferencia-
ción de células mesenquimáticas, que se derivan del mesodermo embrionario.
Estas células producen diversos tipos y combinaciones características de pro-
teínas fibrilares (cdlágeno, elastina y reticulina) que, lo mismo que las células
que las producen, están inmersas en una masa amarfa conocida como sustancia
fundamental, Cada clase de tejido conjuntiva posee determinadas propiedades
físicas. Según cual sea la naturaleza del material intercelular, pueden distin-
guirse tres clases principales de tejido conjuntiva: fibroso o fibroelástico, car-
tílago y hueso, El tejido fibroso puede ser denso o laxo, de acuerdo con su
contenido en fibras. A su vez, el tejido conjuntivo denso puede subdividirse en
dos variedades, organizado y desorganizado. En e1 tejido denso organizado,
que está representado por tendones, aponeurosis y ligamentos, las fibras CD-
lágenas están dispue~itas en haces o fascículos paralelos compactos, formando
estructuras capaces de resistir un gran esfuerzo de tensión unidireccional. En
el tejido denso no organizado, que está fonuado por las membranas faciales,
dennis, periostio y cápsulas de órganos, las fibras de colágeno están entrela-
zadas, de fonna que son capaces de resistir un gran esfuerzo de tensión en mu-
d1as direcciones.

- 14-
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Componentes Celulares:

La célula básica de las clases menos diferenciadas de tejido conjuntivo
(dermis) es el fibroblasto. Esta célula es la re,,!,onsable de la síntesis de ácido
hialurónico y de otros glicosaminoglicanes (ácido-mucopolidacaridos) de la sus-
tancia fundamental, así como de las proteínas fibrilares del tejido conjuntiva
fibroeilástico. Entre los numerosos decendientes de la célula mesenquimática
primitiva están también: osteoblastos, condroblastos, sinoviocitos. Los tejidos
conjuntivos laxos están poblados también por histiocitos o maerófagos migrantes
y por células cebadas, lo mismo que los basófilos de la sangre periférica,
éstas poseen numerosos gránulos basofílicos de gran .tamaño que contienen
heparina, histamina y 5-Jhidroxitriptamina, además hay Hnfocitos, células plas-
máticas y leucocitos neutrofilos y eosinofilos en cantidades reducidas.

CompollBntes Fibrilares:

Las fibras de tejido conjuntiva son de tres tipos: Colágeno - Rcticulina -
Elastina.

Colágeno:

El eolágeno es el componente fibroso más abundante del tejido conjun-
tiva. Es.ta proteína aparece bajo una amplia variedad de aspectos, en fonna
de fibriilas de láminas transparentes, o como fibras desiguales entretejidas en
forma de láminas gruesas. Constituye el material estructural dominante del,
reino animal y se encuentra en todas las clases de organismos multicelulares.
El colágeno es la proteína más abundante en el hombre representando un
25% del organismo y formando además la mayor parte de la materia sólida de
la dermis, de los tendones, de los ligamentos y aponeurosis.

El colágeno aparece en forma de fibras no ramificadas y relaitivamente
insolubles, compuestos de finas microfibrillas. Posee una elevada resistencia
a la tensión pero resulta fácilmente desnaturalizado por el calor, ácidos o alealis.
Muestra también tendencia a aumentar de tamaño en ácido diluido y a fonrlar
soluciones muy viscosas. El calor convierte el colágeno en gela6na, con pérdida
irreversible de viscosidad.

-15-
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El monomero elemental del colágeno (tropocolágeno) es una barra de
3,000Ade longitud y 15 Ade diámetro. El peso molecular es de 300,000. Esta
molécula está formada por tres largas 'tiras de polipéptidos (cadenas a!fa) con-
sistentes en 1,000 residuos aminoácídos unidos entre sí en forma de estructura
helicoidal rigida (super-helix). Esta estructura es estabilizada por enlaces de
hidrógeno intramoleculares.

Se han identificado en el hombre cuatro cadenas alfa genéticamente di-
ferentes: Alfa 1 (1), Alfa 1 (U), Alfa 1 (1II) Y A!fa 2.

Ejemplo, colágeno de la piel = [Alfa 1(1)] 2 Alfa 2. Tres aminoácidos
glicina, hidroxiprolina y prolina, combinados constituyen más de la mitad de
los residuos de colágeno. El colágeno contiene pequeñas cantidades de (glu-
cosa,g¡/]actosa).

Reticulillll:

Las fibras de reticulina son especialmente abundantes en torno a los va-
sos sanguíneos y fibras musculares, en el parenquima de órganos sólidos, corno
el hígado, el riñón; y son un importante elemento integrante de las membranas
basales y de las membranas limitantes, como el sarcolema. Estos filamentos
son más pequeños y delgados que las fibras de colágeno. Son similares en
la composición química. En la reticuJina hay una concentración elevada de
ácidos grasos (ácido miristico).

Elastillll:

Es.ta proteína está ampliamente distdbuida por todo el cuerpo, formando
entre un 2% y UIl 5% del peso sólido de la piel y de un 30-60% de ]a aorta y entre
un 70-80% del Jigarnento nucal. Es también abundante en las paredes de los
vasos sanguíneos y en las membranas limitantes internas del recubrimiento co-
roideo del ojo. La elastina de la dermis aparece en fonna de fibras cortas re-
trádiJes curvadas o ramificadas. Poseen una mayor capacidad para alargarse
y retornar a su longitud original al retirar la fuerza defOlmante.

La elastina es separable en dos mitades, la fracción a!fa y la fracción
!Jeta, cuyos pesos moleculares son 80,000 y 5,500 respectivamente. La elastina
parece consistir en un entramado de cadenas polipeptídicas muy entrelazadas
en una sustancia aglutinante, lica en mucopolisacaridos, estando unidas las tiras
de polipéptidos por enlaces cruzados covalentes compuestos por aminoácidos
poco corrientes como: lisino-norlcucina, desmosina e isodesmosina.

La presentación anterior, de la composición del tejido conjuntivo deter-
lllina que el colágeno no es más que un componente del tejido conjuntiva del
cual se estudiarán cuatro enfermedades, Lupus eritematoso sistémico, Esclerosis
sistémica progresiva, PoHmiositis dermatomiositis y Periartcritis nudosa.
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Eventos en b"
evolución del proceso patogenético

Manifestaciones de laboratorio

Infección viral oculta

o anonnillidad inmunológica.
Producción de autoanticuerpos

Antígenos (iY!O anticuerpos
end6genos '''" antivirales?)
ovirales ~...

Complemento ... Complejos ¡ Complementa del suero disminuido

X
inmunes ¿Crioglobulinas mezcladas?

1

En glomerulos Y vasos

\

Engrosamiento inicial de ]a MB

" "

DepósitOSgranulares (MO)

Pr~d~ctos .
DeposICiÓn conteniendo IgM. IgG

y

qUlmlotácUcos .. en paredes fibrinógeno (IF)

del complemento de vasos Cuerpos de densidad electrónica

~
y engrosamiento de MB (ME)

Neutrófilos .,. Acumulación
de neunófilos

1F, ,
"'

;<o,;,d. 1.. ,0m
.
Pl.j..,

Aumento de celularidad y necrosis

u
V'-

... ~ ...
""

de las protuberancias glomerulares
(M O)

Emisión de catepsina~ lisosómicas

En el ~uero

{

ANA
Antkuerpos anti.DNA
Anticuerpos antirribosómicos
OtrOS autoanticuerpos

,¡.

Lesión de mnnbrana basal (MB) { Subdivisión y fragmentación

de MB (ME)

-Representaci6n esquemática de los mecanismos patogenéticos en ellupus
en"tematoso sistémico. ANA, anticuerpos antinucleares; MO, mt"croscopia 6ptica;
IF, inmunofluorescencia; ME, "microscoPia electr6m"ca.
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Después de representar este esquema tc'Órico, se recalca que, el haberse
demostrado que los depósitos de inmunoglobulina en los riñones de los pacien-
tes contiene UNA, y anti DNA y otros auto-anticucrpos ha reforzado aÚn más
la creencia de que el LES es un ejemplo de enfermedad por complejos inmu-
nes en la que intervienen auto-anticuerpos. Este es uno de los grupos genera-
les como mecanismos funcionales por los que la interacción del anticuerpo con
su antígeno específico puede causar daños (enfermedad por complejos tóxicos).
Los otros grupos son los siguientes: Anafilaxis, citolisis o inactivación, inmu-
nidad celular o hipersensibilidad de tipo retardado. Para hacer un total de
cuatro grupos.

Con respecto al origen de la polimiositis resumimos: La concurrencia si-
multánea de dermatomiositis y tumores malignos, siendo una de las más corrien-
tes que la neoplasia induce la enfermedad muscular a través de una reacción
inmunológica o de hipersensibilidad. Según esta teoría la miositis podría sel"
el resultado ,de una reacción auto inmune, dirigida quizá contra un antígeno si-
milar o común al tumor y al músculo.

Se eneontraron depÓsitos de IgG, Ig11 Y Ca, solos o en combinación, en las
paredes de vasos sanguíneos de músculo esquelético de pacientes con miopatía
inflamatoria idicpática. Otros estudios parecen indicar que ciertos tipos de po-
limiositis pueden deberse a reacciones inmunes mediadas por células; los lin-
fodtos activados de pacientes con PM son cito tóxicos para células muscu'lares
fetales en cultivo, lo que se ha atribuido a la producción de una linfotoxina,
cuya acción es inhibida por la adición de metilprednisolona. Se han detectado
estructuras semejantes a 'picornavirus en células musculares de algunos pacientes
con P?vl y en otros se han encontrado inclusiones tubulares semejantes a un
núcleo, nucleocapsides de paramixovjrus, en miocitos y células endotélicas de
vasos, en piel y músculos.

Mencionamos como último ejemplo de pato génesis en el caso de la arteritis
y qne en este trabajo se tomó la periarteritis nudosa. Se deduce que se depo-
sitan complejos inmunes de antígeno extraño y anticnerpos en las paredes de los
vasos y glomérulos. Uno de los principales aspectos de la subsiguiente reacción
inflamatoria intensa es la activación de complemento, que produce una serie
de eventos bioquÍmicos que dan lugar a una mayor permeabilidad vascular,
quimiotaxis de leucocitos polimorfollucleares y lesiones de la membrana basal,
del endotelio vasenlar y otras eshucturas.

Las importantes teorías sobre la patogénesis de las enfermedades cn es-
tudio que se descIibieron anteriormente consideramos son conceptos de gran
valor científico que estudiantes de medicina deben conocer; por lo que este
capítulo espero deje una inquietud investigadora al respecto.

- 19-

>



ESCLEHOSIS SISTEMICA PROGHESIV A
(Esc1erodennia)

CO¡lsideraciones Generales:

La esclerosis sistémica progresiva (ESP) es un trastorno generalizaJo
del sistema conjuntiva y el cuadro clÍIÚca está dominado por síntomas de insu-
ficiencia vascular; se caracterizan los traston10S por cambios inflamatorios, fi-
bróticos y degenerativos. La enfermedad puede presentarse en forma benigna,
pero en la mayoría de los casos se presenta una complicación viccral que con-
duce a fallo cardíaco, enfermedad renal hipertensiva fu'lminante, complicacio-
nes pu]monares o malabsorción intestinal y caquexia. El diagnóstico se efec-
túa generalmente en pacientes cuya edad oscila entre 35-55 años de edad; cadól
año aparecen 3-5 nuevo:> casos por millón de habitantes. Se considera la afec-
ción 3-1 mayor en el sexo lemenino, enlem1edad extendida pm todo el globo y
aparentemente más afectadas las personas de raza negra. Importante es el he-
cho de que esta enfermedad se presenta con mayor frecuencia entre los mi-
neros y se ha sugerido la posibilidad de que la silicosis constituye un lactor de
predisposición a la misma.

Aspectos Clinicos:

En la mayoría de los casos el síntoma inicial puede ser el fenómeno de
Raynaud, una tumefacción solapada de las partes distales de las extremidades,
un engrosamiento gradual y estiramiento de la piel de los dedos. Una tercera
parte de In.'>pacientes presentan alteraciones articulares consistentes genera'lmcn-
te en dolor y rigidez, y, en algunos casos poli artritis patente, similar a artritis
reumatoidea. En otros casos, el cuadro clínico se caarcteriza por debilidad mus-
cular aguda y en otros el cuadro está dominado por síntomas que pueden atri-
buirse a complicación viceral por ejemplo disfagia, alteración de la motiHdad
intestina'l, pérdida de peso.

Sistema Cutáneo:

En la fase inicial y edema tosa de la enfermedad puede producirse en-
grosamiento por tumefacción de los dedos, con apariencia de salchichas. El
edema de estas partes va siendo sustituido por espesamiento y estiramiento de
la piel, manifestaciones que dieron origen al nombre de la enfennedad. La in-
duradón de la piel, que aparece distribuida simétricamente, puede quedar li-
mitada a las porciones distales de las extemidades superiores (acrosclerosis), o
afectan en diversas formas al antebrazo, brazo, torax anterosuperior, abdomen
y región dorsal, asi como en la cara. Al progresar la enfermedad la piel se hace
tensa y bIillante con hiperpigmentación melánica generalizada, y en raras oca-
siones la hiperpigmentación melánica !.Juede preceder a los cambios de la piel.
Aparecen teJangiectagias de pequeño tamatío en los dedos, cara, labios, lengua
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Iy antebrazo. Particularmente en las mujeres pueden desarrollarse calcificacio-
Ines subcutáneas, C'01l especial frecuencia en las puntas de los dedos. La com-

Ibinación de calcinosis subcutánea y escleroderrnia se conoce como síndrome de
Thibierge - Weissenbach.

En las áreas afectadas los pelos se adelgazan y la piel está lisa y cérea.

Estos cambios a nivel cutáneo permanecen estables durante períodos de
tiempo prolongados, aunque eventualmente puede presentarse un ablandamien-
to de la piel.

FenÓmeno de Raynaud:

Un 90% de los pacientes presentan vasospasmo paroxístico de los dedos,
genera'Imente este trastorno tiene lugar al mismo tiempo que los cambios cutá-
neos y reumáticos. Sin embargo, en algunos casos de ESP, este fenómeno pre-
cede a cualquier otro con adelanto de muchos años. El síndrome de Cret abarca
una tetrada: calcinosis, fenómeno de Raynaud, esderodactilia, telangiectasia;
los pacientes con síndrome de Cret pueden presentar alguna complicación vi-
ceral, pero generalmente evolucionan únicamente con trastornos cutáneos.

Los pacientes con ESP y Fenómeno y Raynaud presentan estrechamien-
to y obliteración en los vasos distales de los dedos. Esto ocasiona un menor
flujo sanguíneo capilar, en ambientes fríos o calientes.

Articulaciones:

Tal vez un 50% de los pacientes con ESP presentan dolor articular, du-
rante el primer año de enfermedad. Las pequeñas articulaciones están más afec-
tadas que ¡as grandes. La deformidad o inmobilidad articular no resulta de una
sinovitis invasora y erosiva como en la artritis reumatoidea, sino de fijación del
tejido subcutáneo substituido por haces de colágena.

Muchos pacientes desarrollan contracturas graves en flexión de los de-
dos y e'l examen radiológico muestra con frecuencia absorción de las protube-
rancias de las falanges terminales, acompañada frecuentemente de atrofia del
tejido blando y calcinosis subcutánea. Aunque generalmente queda limitada
a ]as protuberancias, la erosión del hueso puede conducir a una osteolisis
completa de la falange distal. NIuy importante es que el hallazgo más común
radio gráfico es: engrosamiento de los tejidos blandos periarticulares Y osteo-
porosis yuxta articular.

Las afecciones articulares con frecuencia son los síntomas iniciales de la
enfermedad..
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!Iba Digestivo:

El sistema digestivo, es el más afectado. Los síntomas bucales incluyen
XcrostomÍa y una disminución progresiva de las dimensiones de la boca. Los
trastornos esofágicos van desde un 45-60% segÚn el Dr. Edward D. Harris y has-
ta un 90% segÚn la Asociación Americana de Reumatología.

Las afecciones esofágicas incluyen; disfunción esofágica, reflujo esofágico
o esofagitis pértica o ambas (producidos por alteraciones en la acción del es-
finter gastroesof ágim ), se presenta dificultad en la deglución de sólidos, que
tienden a permanecer alojados en e'l esófago inferior. Se encuentran anoffilali-
dades esofágicas en pacientes asintümáticos, así como ausencia de a(¡'1:ividad
peristáltica con posterior dilatación (y más raramente estrechamiento) de la mi-
tad o las dos terceras partes inferiores del esófago.

Se observa también reflujo gastroesofágico, apareciendo en muchos casos
una pequeña hernia hiatal del tipo de desplazamiento. En ocasiones aparece
esofagitis péptica complicada por ulceración y estenosis.

Un pequeño porcentaje de pacientes con ESP presentan períodos alter-
nantes de constipación y diarrea, malabsorción aguda. Es posible que la hipo-
motilidad intestinal favorezca el crecimiento de microorganismos que producen

Iinterferencias en la absorción normal de las grasas, tal vez como resultado de
la falta de combinación adecuada con las sales biliares, atonia de la segunda y
tercera porción del duodeno que en la SeD da como resultado el "signo en
bucle". F]ocu]ación irregular, áreas localizadas de dilatación e hipersegmenta-
ción del intestino. En el colon se pueden presentar divertículos de abertura
ancha. Estos pueden también aparecer en el intestino delgado (yeyuno, ileon)
son casi característicos de la ESP. Por último referimos la neumatosis cistoide
intestinal (quistes llenos de aire en el mesenterio, que pueden romperse pro-
vocando peritunitis) complicación rara pero muy notable.

Pulmones:

La a'lteración más temprana e importante es la deficiencia en el inter-
cambio gaseoso, pudiendo constatarse disminución en las capacidades de di-
fllsión sin que exista alteración importante en la ventilación ni evidencia radio-
gráfica de fibrasis. En algunos pacientes se ba desarrollado Ca branquial o al-
veolar celular con ESP y fibrosis pulmonar grave intersticial difusa o cística
compacta (pulmón en panal de abeja).

La disnea es el síntoma más frecuente y en el examen físico pueden en-
contrarse cstcrtores finos y secos de las bases pulmonares.

Pueden presentarse signos de aumento de resistencia vascular pu]monar
independientemente de los cambios parenquimatosos en los pulmones produ-
ciendo corazón pulmonar e insuficiencia cardíaca congcstiva.
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Cora¡.ón:

La gravedad de la enfermedad cardíaca depende del grado de fibrosh
miocárdica y de la afección adicional pulmonar hacia la circulación. Se pre-
sentan alteraciones en la conducción y otras anormalidades EKG. Alglillos pa-
cientes desarrollan el ya mencionado COI' Pulmonar de consecuencias letales,
mientras que otros sucumben ante el fallo ventricular izquierdo que no responde
al tratamiento digitálico. Se presenta eventua'lmente pericarditis y efusión pe-
ricárdica.

Complicaciones Renales:

Estas complicaciones son una de las más importantes causas de muerte;
y se fanifiestan por una forma de hipertensión arterial muy maligna, que va
asociada a desarrollo temprano de insuficiencia renal muy progresiva y tenni-
na1. Por regla general los pacientes presentan hipertensión grave; El examen an-
giográfico muestra constricción de las arterias interlobulares y una marcada dis-
minución del flujo sanguíneo cortical. El tratamiento antihipertensivo tiene poco
valor y la esperanza de estos pacientes la da la nefrectomÍa y trasplante renal; se
encuentra aumentada la renina plasmática. La insuficiencia renal puede tratarse
con hemodialisis previo al trasplante renal.

Otros Sistemas:

Se ha referido la participación del sistema nervioso como dolor facial
relacionado con neuropatía del trigemino, que puede ser muy invalidante, y
una disminución de la velocidad de conducción en nervios periféricos. Ñluy
raramente se ha presentado cirrosis biliar primaria en pacientes con ESP.

Datos de Laboratorio:

Al inicio de la enfermedad la hematología es nonnal salvo en raros casos
de eosinofilia. Posteriom1ente puede presentarse anemia asociada a la afección
interna, también se refiere una anemia hemolítica microangiopática y autoinmu-
ne; con frecuencia se presentahiper-gammagobulinemia (IgG) y una tercera
parte de los pacientes presentan factor reumatoideo positivo, también en oca-
siones se producen tests biológicos con resultado falso positivo para sífilis, así
como reacción positiva para células de lUPU5 eritematoso. Se han detectado
en una tercera a cuarta parte de pacientes anticuerpos antinucleares, su esquema
de inmunofluorescencia nuclear consiste, generalmente, en manchas pequeñas
o grandes (tipo moteado), impor,tante es la inmunofluorescencia nucleolar
10-54% de los pacientes y es más significativa en ESP que en cualquier otra
colagenopatía, Los anticuerpos para DNA y ARN de doble banda han sido ex-
tremadamente raros. La v/s está elevada en la mayor parte de los pacientes y
se refiere también deficiencia de 1312y ácido fólico por el crecimiento de mi-
croorganismos en un intestino atónico.

La eliminación urinaria de hidroxiprolina, índice del recambio de la
C'olágena, es mayor que normalmente en algunos pacientes, sobre todo en lo'"
que 'presentan ESP aotiva. El EKG muestra anomalías inespecíficas en UD 50%
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e los pacientes. La imagen de defecto de conducción se observa en pacientes
,onsubstitución de miocardio por tejido fibroso.
¡'fopatologia:

Los cambios prindpales se presentan a nivel de piel, encontrándose la
ermis reticular engrosada, una imagen normal de los haces de colágena o imá-
enes de depósitos acelularcs amplios y homogéneos de colágena, con imágc-
es fasciculadas poco precisas. Atrofia de los clavos epidérmicos, folículos pi-

1050Sy glándulas sudorípadas, infiltración perivascular de linfocitos y hialiniza-
,ciónde arteriolas. A nivel del músculo esquelético hay inflamación aguda y cró-
nica en la sinovial sin formación de pannus Y

más esclerosis que la observada

en la artritis reumatoidea. En los órganos internos la inflamación ligera va se-
guida de depósito de tejido fibroso, originando distorsión de los tejidos afecta-
dos. En los pulmones una ligera neumonitis va seguida de fibrosis intersticial
intensa, sobre todo en los lóbulos inferiores. El esófago presenta atrofia mus-
cular y fibrosis. El intestino delgado muestra fibrosis de la subserosa que
puede evolucionar -hasta substitución por tejido fibroso.

Curso lj Prognosis:
El curso natural seguido por la enfermedad es sumamente variable. En

¡muchos casos existe ESP constante de los dedos, conducente a conh-acturas en
iflexiónque originan incapacidad. En otros se produce en grado variable una
¡mejoría espontánea en la piel. La mayoría de los pacientes si no todos, mues-
tran eventualmente evidencia de complicación renal (laboratorio: proteinuria,
cilindruria, hematuria, uremia) que a menudo ha sido detectado mediante prue-
bas adecuadas mucho antes que la aparición de los síntomas. Pueden ocurrir
,cambios esofágicos, intestinales Y otros de tipo interno, mientras es mínimo el

cambio de enfem1cdad cutánea, y pudiendo o no aumentar su importancia al
mismo tiempo que la esclerodennia. El pronóstico resulta mucho más desfavo~
rabIe cuando aparece evidencia clínica de complicación renal, cardíaca o pul-
monar en el momento de detectarse por primera vez la ESP.
Tratamiento:

Los corlicosteroides han resultado desalentadoramente ineficaces Y su
aplicación está, por lo general, limitada a aquellos pacientes que sufren miositis
íncapacitante o que están gravemente afectados de "enfermedad mixta del te~
¡ido coniuntivo". Se ha prestado especial atención, D-Penicilamina (D-3 1vlercap-
tovalina), UB agente que se sabe interfiere con el enlace intermolecular entre-
cruzado del colágeno. No obstante, y de acuerdo con los informes prelimina-
res obtenidos, las ventajas obtenidas después de un tratamiento de muchos me-
ses han sido escasas o de poca importancia. Este medicamento con frecuencia
resulta tóxico y dehe ser administrado con mucho cuidado. Es poisble que la
simpatectomía torácica produzca mejoría (a menudo transitoria) en e'l fenóme-
no de Haynaud, pero no parece ejercer influencia importante en el curso de la
cs-c1erosiscutánea o visceral. Finalmente diremos, que se está estudiando ac-
tnalmt~nte el posible papel Que pudiera desempeñar los agcnts inmuno-supreso-
res en el tratamiento de la ESP.
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PERIARTERITIS NUDOSA

Definición:

En 1866 Nlaire y Kllssmaul introdujeron el término. Las lesiones son de
distribución segmentaria, tienen predHección por bifurcaciones y ramificaciones
de los vasos, y afectan a todas las arterias, menos las pulmonares. Las manifes-
taciones clínicas son muy diversas, polimorfas, y resultan de oclusión parcial
o completa, hemorragia y glomelulonefritis. La frecuencia, la distribución se-
gún las edades, y la proporción segÚn los sexos, son difíciles de detenninar,
porque no se dispone de una técnica serológica diagnóstica, y la distribución
üíspersa de las lesiones hace muy insegura la biopsia. Edad de afección más
frecuente 50-60 años. Afecta más a hombres, relación de 2-3 x 1.

Manifestaciones Clínicas y Diagnóstico:

La amplia distribución de las lesiones arteriales produce manifestaciones
clínicas diversas, que reflejan los sistemas orgánicos en los cuales está pertur-
bado el riego sanguíneo arterial. Entre los signos y síntomas generales tem-
pranos de periarteritis nudosa, están taquicardia, fiebre, pérdida de peso y dolor
de tipo visceral y músculo-esquelético, de fom1a que el diagnóstico diferencial
es de una fiehre de origen desconocido.

Signos notables y específicos de pre~entación pueden guardar relación
con dolor abdominal, glomerulonefritis aguda, polineuritis o infarto de mio-
cardio. Las manifestaciones pulmonares, en especial el asma bronquial rebelde,
indicarían angiitis y granlllomatosis alérgica m,ás que la PAN (periarteritis nu-
dosa).

"AJanife::.i;uciones Renales:

La participación renal en sus dos formas PA renal o glomerulitis, puede
ocurrir separadamente o al mismo tiempo. La PA renal es la lesión más fre-
cuente en los estudios necrÓpsicos. Las manifestaciones de participación renal
incluyen proteinuria intermitente y hematuria microscópica, con cilindros hiali-
nos y granulosos ocasionales. La glomerulitis se manifiesta por hematmia mi-
croscópica neta incluso macroscópica, proteinuria, cilindros celulares e insufi-
ciencia renal progresiva. La supervivencia de la fase aguda va seguida de hi-
pertensión progresiva. Ya no se admite, en general, que la hipertensión prece-
da o aparezca en la fase inicial de la PAN, sino que parece reflejarse la PA
renal en fase de curaci6n, ]a glomerulitis progresiva o ambas. La participación
renal es la causa de muerte de las dos terceras partes de los pacientes e011PAN.
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Manifestaciones Gastro Intestinales:

Dolor abdominal, principalmente en mesogástrico e hipocondría dere-
cho; anorexia, náusea y vómitos son menos frecuentes. El fallo arterial para
el intestino puede provocar úlceras de mucosa, perforación o infarto, eon me-
lena. Los compromisos pancreático) apendicular o de vesícula biliar pueden si-
mular: pancreatitis hemorrágica, apendicitis o colecistitis respectivamente. Pue-
de presentarse hepatomegalia, ictericia, necrosis hepática extensa, la cspleno-
megalia es rara.

Participación A.ticular y Muscular:

La participación articular es del tipo de las artralgias migratorias, gene-
ralmente sin signos de artritis, tal vez la artralgia depende de pequeÜas lesio-
nes arteriales localizadas más que de una sinovitis extensa. La debilidad muscu-
lar y el dolor reflejan participación directa del riesgo sanguíneo arterial, o neu-
ropatía periférica por afección de los vasa nervorum.

Cuando se presenta artritis propiamente dicha, cabe atribuirla a: enfer-
medad del suero, artritis reumatoidea, lupus eritematoso sistémico y, en algunos
casos, de púrpura de Sohonlein Henoch y arteritis de células gigantes.

Sistema Nerdoso:

Las manifestaciones del sistema nervioso suelen aparecer tardíamentc;
su presentación refleja la zona cerebral afectada. Hay cefalea, crisis convulsivas,
papilitis, hemorragias y exudados retinianos, acompañados eventuahnente de
signos de localización; es posible la irritación meningea a causa de hemorragia
subaracnoidea.

La participación de uno o varios nervios, al mismo tiempo o en momentos
diferentes, es hecho frecuentemente que se atribuye a arteritis de los vasa vaso-
rum. La ncuropatía periférica suele ser asimétrica, con trastornos de ambos ti-
pos, sensitivo y motor. Los primeros pueden ser muy dolorosos, pero los últi-
mos con la consiguiente degeneración muscular, a veces han sido tan intensos
que han dominado el cuadro clíuico.

Cardíacas:

La PA de las arterias coronarias tiene una frecuencia que se acerca a la
I de la PA renal; la insuficiencia cardíaca es la causa determinante o complemen-
; taria de la muerte en la sexta parte a la mitad de los casos. Las manifestacio-

nes cardíacas son las de una oclusión arterial parcial o total, modificada por la
adición de hipertensión renal, y frecuencia notab'le de pericarditis aguda sin de-
rrame. Al paso que la combinación de infarto e hipertensión sue]e originar in-
suficiencia cardíaca izquierda, un enfenno con angiitis y granulamatosis alér-
gica se presentará con dcscompensadón predominante de corazón derecho.
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~[anifestaciones Cutáneas:

Los pacientes con PAN presentan manifestaciones cutáneas en más de
a cuarta parte de los casos. Exantemas polimorfos-purpúricos, urticáricos y de
ipo multiforme y hemorragia grave subcutánea resultantes de arteritis nec1'o-
ante, con gangrena secundaria. Las úlceras y una livedo reticularis persistente
compafíall a la etapa más crónica de la enfermedad. Un hallazgo menos fre-
'Uente es la presencia de nódulos cutáneos y subcutáneos, móbiles acumulado~
e 1-2 cm con la piel de revestimiento roja que puede ulcerarse.

54 casos de periarteritis nudosa.
Porcentajes de participación por sistemas:

Pulmones
Corazón
Rií'iones:

glomerulitis
PA renal

Estómago e intestino
Hígado
Páncreas
Bazo
Cerebro
Tejido coneotivo
perisuprarrenal
Músculo estriado

Datos de Labomtorio:

0%
35%

30%
65%
30%
54%
39%
35%

4%

41%
20%

Leucocitosis, predominantemente po'1imorfonuclear, en más del 75% de los
casos v/5 -+ . Proteinuria y hematuria según la participación renal. EKG y
EEG lo que cabe esperar por uremia y oclusión artedal. lnmunoglobulinas .A".Es
de gran utilidad la arteliografia selectiva.

Datos I-listopatológicos:

Los cambios principales de esta entidad se encuentran localizados prin~
cipalmente en arterias de mediano y pequeño calibre, a nivel de bifurcaciones.
El proceso incluye: la media con edema, exudación fibrinosa, necrosis fibrinoide
e infiltración de polimorfonucleares Y un número variable de eosinofilos, se ex-
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tiende a la adventisia y la íntima -más tarde las zonas de necrosis fibrinoide
son sustituidas por tejido celular de granulación y pro'lifera la intima con fi-
brosis periarterial ("Es posible al examen Hsico la palpación nodular sobre ]os
trayectos ar.teria'les"). Estos cambios producen oclusión parcial trombosis, in-
farto y aneurismas. Estos cambios a nivel renal se transforman en una glomeru-
litis que se caracteriza por trombas microscópicos en los capilares, necrosis fi-

!

brinoide loca], infiltración polimorfonuclear (neutrofilos) y proJiferación cap-

I

sltlar.

Evolución:

El curso de la PAN es progresivo, con destrucción de órganos vita]es,
que hacen un desenlace letal, principalmente la afección renal luego afección
cardíaca, sistema gastrointestinal y SNC,

Tratamiento:

Los agentes anti-inflamatorios como salicilatos o fenil butazona, tienen
poca o ninguna acción; por ]0 que los más emp]eados son los esteroides (pred-
nisona) a dosis de 40-60 mg por día, brindan alivio sintomático y al parecer
aumentan el período de sobre vida (CHnica Mayo). También se refieren ensa-
yos terapéuticos con ciclofosfamida y azatioprina sin tener resultados.
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LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO

El método aplicado para establecer criterios para el lupus eritematoso
sistémico ha sido diferente del método empírico utilizado en el caso de la artri-
tis reumatoidea y la fiebre reumática. Un grupo de 250 pacientes con LES
lliagnosticadós por reumatólogos expertos, fue comparado con grupos similares
de pacientes con artritis reumatoidea o con otros trastornos médicos, en rela-
ción con 74 elementos o conjuntos sintomáticos específicos. Estos elementos
fueron analizados individualmente y en combinaciones seleccionadas, por un
computador,en cuanto a su sensibilidad y especificidad, la presencia, en los pa-
cientes, de "cuatro" o más manifestaciones de "14 elementos", dió por resultado
una sensibilidad de 90% para LES con especificidad de aproximadamente 99%
contra artritis reumatoidea y de 98% contra otras enfermedades diversas.

CRITERIOS PARA LA CLASIFICACION
DE LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO

r. Eritema facial
2. Lupus discoide
3. Alopecia
4. Fotosensibilidad
5. Fenómeno de Raynaud
6. Ulceradón oral o nasofaríngea
7. Artritis, sin deformidad
8. Células LE
9. V.DRL. (falso positivo)

10. Proteinuria (superior 3.5 g/dia)
Ir. Cilindruria
12. Pleuritis - pericarditis
13. Psicosis - convulsiones
14. Anemia hemolítica - leucopenia - trombocitopenia

Con respecto a la presencia de 4 elementos diagnósticos éstos pueden
ser, seriada o simultáneamente, durante cualquier intervalo de observaciones.

Consideraciones Generales:

El LES es una enfermedad inflamatoria crónica que afecta la piel, arti-
culaciones, riñones, sistema nervioso, serosas y otros 6rganos. El clásico exan-
tem,l facial cn mariposa facilita el diagnóstico, pero no es obligado. El curso
clínico puede ser fulminante o lento pero, generalmente se caracteriza por pe-
ríodos de remisión y rec'3.Ídas. Desde el año de 1230 se registra el nombre
Lupus, del latin Lobo, tiene una frc'Cuencia de 5 x 100,000 de 5-10 veces más
frecucnte en las mujeres.
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Jlanifestaciones Clinica$:

El cuadro de un paciente con lupus avanzado, es el de una mujer joven
con fiebre, pérdida de peso, artralgia, exantema de mariposa, derrame plcural
y nefritis. La mayor parte de los enfermos se quejan de fatiga, artralgia, exan-
temas y fiebre. Cuando estáu afectados órganos especificas pueden desarro-
narse otros síntomas: pleuresía" pericarditis, edema, dísnéa y tos, fenómeno
de Raynaud, pÚrpura, hemorragia, crisis convulsivas.

A continuación se presentan las frecuencias expresadas en porcentajes
de síntomas clínicos y datos de laboratorio de pacientes con LES en Lahey
Clinic.

FRECUENCIA DE SINTOMAS CLlNICOS EN LUPUS

ERITEMATOSO SISTEMICO.

LAHEY CLINIC FOUNDATION 1972*

Fiebre
Pérdida de peso
Artralgia
Exantema en mariposa
Fotosensibilidad
Lesiones de mucosa
Alopecia
Fenómeno de Raynaud
Púrpura
Urticaria
Renales (nefritis)
Nelrosis
Gastrointestina'les
Pleuresía

Derrame Pulmonar
Neumonía
Pericarditis
Cambios EKG
Linfadenopatía
K'plenomegalia
Hepatomegalia
Psicosis
Convulsiones

Porcentaje

83
62
90
42
30
12
27
17
15
8

53
18
38
45

Porcentajes

24
29
27
39
46
15
25
15
15
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(') Alteraciones de pruebas de laboratorio en LES.

Anemia
Leucopenia
Trombocitopenia
Anemia hemolítica
Anticoagulante circulante
Factor reumatoide
V.D.R.L. falso positivo
Hipoalbuminemia
Célula LE
AAN
Hipocomplementemia
C,
C,

71
56
11
8
2

19
15
50
82'
96'
66
52
64

Aspectos Clínicos Generales del LES:

No existe un esquema típico de las manifestaciones clínicas de LES; ni
regularidad alguna en cuanto al curso de la enfennedad. Al comienzo puedo
estar afectado un sólo órgano o muchos sistemas simultáneamente. La primera
evidencia de la enfermedad consiste en síntomas generales, tales como fiebre,
debilidad, fatiga o pérdida de peso, que a menudo tienen carácter solapado.
En muchos casos es la combinación acumulativa de anonn~lidades clínicas y de
laboratorio la que hace sospechar la ocurrencia de la enfermedad. En aqueHos
pacientes que presentan la erupción cutánea característica y otras manifesta-
ciones de Lupus fulminante agudo, el diagnóstico resulta por lo general obvio.

El razgo cutáneo más corriente en LES es una erupción eritematosa, a
menudo simétrica, localizada en la cara, cuello o extremidades, especialmente
en las puntas y dorso de los dedos en las palmas o en torno a los codos. Sólo
una proporción reducida ue pacientes presentan la erupción clásica sobre el
puente nasal, y eminencias malares y son aún menos los que exhiben el eritema
periungular característico.

En algunos casos la erupción adopta la forma de1 Iupus cliscoicle, que
comienza estando formada por manchas eritematosas y posteriormente se hace
papulo-escamosa o se convierte en Dlacas elevadas, rojizas y edematosas cu-
biertas de escamas grisáceas. Estas manchas pueden desaparecer sin dejar
rastro o ClIrarse dejando áreas de cicatrización, atrofia e hiperpigmentación o
despigmentación (vitiligo).

La alopecia es también manifestación ¡¡pica y frecuente del LES, puede
estar circunscrita o en placas, con o sin lesión cutánea subyacente, aunque más
a menudo la pérdida de pelo es dausa y puede ser desagradablemente grave.
Afortunadamente, el cabello vuelve a reponerse con el tiempo. L~ afectación
de las memhranas mucosas se caracteriza por u'1ceraciones superficiales y dolo-
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rosas de la boca y faringe y de la vagina. Puede presentarse, así mismo, estG-
matitis herpética o moniliasis, o ambas cosas. Entre las otras lesiones menos
específicas pueden mencionarse las ampollas, púrpura, urticaria, o edema al1-
gioneurótico, hiperpigmentación y vitiligo (especialmente en personas de raza
negra). Con cierta frecuencia, y particulannente en pacientes jóvenes, el desa-
rrollo de la arupción cutánea y otras manifestaciones del LES está provocado
por la exposición a la luz solar u otras fuentes de irradiación ultra violeta.

Tiene lugar poliartritis o artritis, o ambas cosas, en un 90% de los pacientes
frecuentemente constituyen la manifestación inicial del LES, generalmente se
produce dolor articular siendo los signos de inflamación escasos o poco objeti-
vos. En otros casos existe poli artritis simétrica, muy parecida a la artritis reu-
matoidea que afecta las articulaciones interfalángicas y metacarpofalángicas pró-
ximas de 'las manos, muñecas, codos, rodillas y tobillos. También puede darse
tenosinovitis. Los nódulos subcutáneos son decididamente poco frecuentes; és-
tos han sido Coo'1talogadoscomo típicos o, en algunos casos parecidos a los gra-
nulomas reumatoides. En casi todos los casos los síntomas articulares son tran-
sitorios y responden rápidamente al tratamiento. La artritis lúpica difiere de
la artritis reumatoidea en que es poco corriente la destrucción grave y progre-
siva de articulaciones con contracturas y anquilosis consiguientes, lo que con-
cuerda con la poca extensión del "pannus". Y de la erosión carti'laginosa que
se observa en los estudios histopatológicos. No obstante, pueden ocurrir de-
formidades ligeras y, a veces, se observa la desviación cubital de las articula-
ciones metacarpofalángicas. En estos casos existe una notable escasez de cam-
bios erosivos en los huesos de las falanges y del carpa, que serían de esperar

I si se tratase de artritis reumatoidea.

Se ha observado la aparición de necrosis ósea avascular de la cabeza del
fémur en pacientes con LES. En la mayoría de los casos esta complicación pa-
rece estar relacionada con la utilización de corticosteroides, aunque algunas ve-
ces es posible que el infarto sea debido a la vasculitis l{¡pica localizada.

La pleuresía, con O sin derrame, tiene lugar en más de 'la mitad de los, pacientes y lmede estar asociada a a,telectasia basilar, generalmente simébica
:o a neumonÜis. La manifestación más corriente de complicación cardíaca que

se presenta eventualmente en más de la mitad de los casos es la pericarditis.
Est~l tiende a ser recidivante, pero raras veces va asociada a grandes derrames.
Las lesiones valvulares (endocarditis de Libman-Sacks) son por ]0 general, asin-
tomáticas, y, aunque puede producirse faBa cardíaco como consecuencia de mio-
carditis, es atribuible con más frecuencia a una combinación de factores extra
cardíacos que induyen anemia, fiebre e hipertensión ar:tedal. Importante: debe
sospeoharsc miocarditis cuanclo la taquicardia no es proporcional a la fiebre o
anemia.

Se ha constatado la presencia del fenómeno de Raynaud en aproxima-
damente e115% de los casos.
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Aunque no es rara la hepatomega1ia, no se producen lesiones específicas
de LES en el hígado y la ictericia es poco frecuente. Se observa esplenome-
galia, por lo general ligera, en un 10% de los pacientes y aproximadamente una
cuarta parte o más experimentan crecimiento local o generalizado de los gan-
glios linfáticos.

La nefritis lúpica constituye una manifestación muy frecuente y exh"e-
madamente grave del LES (responsable del 50% de las muertes). Los signos
de complicación renal suelen aparecer al comienzo del curso de la enfennedad,
en forma de hematuria microscópica, proteinuria y cilinduria, incluyendo mol-
des de células rojas. Mediante biopsia renal es posible identificar varios tipos
de lesiones de amplitud y gravedad variables y con pronóstico notablemento
diferente.

Si un paciente no presenta anonnalidades de tipo urinario al ser obser-
vado por primera vez, o si la biopsia revela lesiones circunscritas a sólo partes
de algunos glomerulos (nefritis proliferativa focal) es poco probable que exista
enfermedad renal progresiva, hasta insuficiencia renal. El engrosamiento pro-
nunciado de la membrana basal (nefritis lúpica membranosa) va asociado a pro-
teinuria intensa y síndrome nefrótico, que puede persistir durante muchos años
y no va necesariamente acompañado de insuficiencia funcional importante. No
obstante si los glomerulos son la zona en que asientan los cambios proliferativos
y de la membrana basal (nefritis lÚpica proliferativa difusa) es grande la po-
sibilidad de que la enfermedad progrese hasta el fallo renal. La hipertensión
arterial es corriente durante la fase urémica, pero debido a que ésta representa

i una parte relativamente pequeña en la evolución de la enfem1edad. Sólo está
I presenteen un pequeño porcentajede pacientes.

Las manifestaciones neurológicas del LES que son muy variadas incluyen
comportamiento aberrante en fonna de psicosis o depresión, convulsiones, co-
rea, ACV conducentes a anormalidades neurológicas foeales, trastornos de los
nervios craneal es, mielopatía transversal y neuropatía periférica. La afecci6n del
SNC tiene lugar generalmente en pacientes con enfennedad muy ac.tiva y grave,
y es responsable de una cuarta parte de los casos fata'les, como resultado de
hemorragia intracerebral o status epilépticus.

: Pueden presentarse, no obstante, también anonnalidades neurológicas a]
i comienzo de la enfermedad y pueden ser benignas y transitorias, por lo que laI aparición de estas manifestaciones no implica necesariamente por sí sola un

pronóstic'O desfavorahle.

Más de la cua<ta parte de Ios pacientes con LES muestran lesiones de
la retina, siendo las más frecuentes los cuerpos citoides (fibras nerviosas, ede-
matizadas y productos de estructuras axónicas proliferantes y en degeneración).
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Síndromes parecidos al LES Inducidos 1'°1'Medicomentos:

Procainamida (el más frecuente); isoniazida, ácido aminosalicílico, djfe-
ni! hidantoina, trimetadiona, penicilina, peniciJamina, sulfonamidas, tetraciclina,
propiltiouracilo y alfametildopa.

Los síndromes que han sido objeto de profundos estudios son los ocasio-
nados por hidralazina y procainamida; Tomo eomo ejemplo el síndrome pare-
<:ido al lupus ocasionado por la hidralazina y solamente menciono la lista de
medicamentos que se relacionan con este problema y que cada vez se enumeran
más.

Aproximadamente un 10% de los pacientes que reciben hidralazina en
altas cantidades durante largos períodos de tiempo desarrollan un trastorno pe-
culiar conocido como síndrome de la hidralazilla el cual presenta, poliartralgia
o artritis, los cuales desaparecen al omitir la medicación. Un menor porcenta-
je además desarrollan fiebre, pleuresía, pericarditis, hepatoesplenomegalia, erup-
ción eritematosa, leucopenia, hipergammaglobulinemia, células LE positivas,
test falso positivo para sifilis. Las manifestaciones rena1es y del SNC son extre-
madamente raras. Todas estas manifestaciones desaparecen al suspender el
medicamento y reaparecen al iniciar otra vez la administración.

Qué es el Fenómeno de las Céluuls "LE":

La célula LE típica es un leucocito neutrófilo, que contiene en su seno
un cuerpo de inclusión citoplásmica que lo agranda, que adopta la fOlma de
una masa globular de material homogéneo, con apariencia de vidrio esmerilado
y que se tiñe en rojo púrpura con colorante de \Vright. Se observa el mismo
material extra celulannente como masas libres o rosetas en las que estas masas
aparecen rodeadas, pero no absorbidas aún por neutrófilos. El fenómeno de
célula LE depende de la presencia de un factor específico en el suero u otros
líquidos corporales, que es un anticuerpo que se combina con la desoxirri-
bonuc1eoproteina de los núc1eos de células dañadas. Como resultado de esta
interacción el material nuclear aumenta de tamaño, obliterando el patrón nor-
mal de cromatina, y se hace de apariencia homogénea. La fagocitosis realizada
por lcucocitos neutrófilos (v con menor frecuencia por eosinófilos, monoci.tos,
linfocitos o inc1uso células plasmáticas), da lugar a la formación de la célula LE.

Datos II istopatológ;cos:

Es frecuente el depósito fibrinoide que se trata de un material amorfo
eosinófi]o que se deposita a lo largo de las fibras tisulares en los vasos sanguí-
neos. En etapa ulterior, hay una esclerosis vascular no peculiar. Es caracterís-
tico que exista infiltrado periar.terial de linfocitos, a veces acompañado de ede-
ma importante del tejido conjuntiva y algo patente el aumento en la sustancia
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de cemento. Las scrosas, incluyendo pleura, pericardio y sinoviaI, son asiento
de depósito fibrinoide. En la piel hay inflamación aguda con liquefacción de
la capa basa'l, edema de la dennis y vasos sanguíneos locales, con la infiltra-
ción celular; en lesiones crónicas puede haber hiperqueratosis con tapones foli-
culares. En bazo se encuentran lesiones "en pIel de cebolla" caracterizada~
por hbrosis. perivascular concéntrica alrededor de arterias centrales. Las le-
siones renales van desde depósitos de inmunoglobu1inas y complemento a lo
largo del mesangio y de la membrana glomerular hasta, una mezcla de cambios -

proliferativos membranosos, con hipercelularidad de elementos epiteliales mesan-
giales, endotelia'jes e inflamatorios, lo que origina engrosamiento de la mem-
brana basa! (g!omerulonefritis membranosa).

Tratamiento:

Podrán ser necesarias dosis iniciales diarias de 60 mg o más de Prcdnisona
para el tratamiento de pacientes con LES (agudo); pudiéndose observar, con
frecuencia, a las 48 horas de este tratamiento un descenso de la fiebre, reduc-
ción del dolor articular y pleurítico, desaparición de erupciones y mejoría en las
otras manifestaciones de la enfennedad. Si el paciente no responde a una de-
terminada dosis de esteroides, ésta debe ser aumentada inmediatamente a la
cantidad necesaria para controlar cualquier posible complicación que L'Onstitu-
ya una amenaza para la vida. A veces se realizan exámenes en serie de los tí-
tulos del anticuerpo anti DNA y de los títulos de complemento en el suero, ade-
más de la observación de los cambios y las manifestaciones clínicas, como guía
para calcular la respuesta al tratamiento.

La apl.icación durante largo tiempo de la Prednisona en estas grandes
dosis lleva asociado el riesgo de las principales e incluso fatales complicaciones
del síndrome de Cushing. Existen informes de que este peligro ha sido redu-
cido en los pacientes que reciben dosis en días alternas en vez de la dosis dia-
ria. La naturaleza de 10s trastornos convulsivos y psiquiátricos inducidos por
grandes dosis de Corticosteroides no parece diferir considerablemente de la
que tiene lugar como resultado de la enfermedad, propiamente dicha, por lo
que el tratamiento deberá ser establecido según las circunstancias y respuestas
observadas en cada caso individual. Entre los ataques, o durante las exacerba-
dones poco importantes del LES, los salicilatos podrán reducir la fiebre y los
dolores articulares. Los compuestos anti-maláricos pueden ejercer un efecto
beneficioso sobre algunas de las lesiones cutáneas y en la enfennedad sistémi-
ea, pero se emplean actualmente con menor frecuencia debido a su, valor,
todavía discutible, y a la aparición de lesiones retinianas graves constatadas con
el uso prolongado. Deberá advertirse a los pacientes que eviten la exposición
excesiva a la luz solar y utilicen los medicamentos con cuidado, debido a la fre-
cuencia de reacciones adversas.

Existe evidencia que parece indicar que ciertas combinaciones de azatio-
prina y prednisona o de cicIofosfamida y prednisona son, al menos parcialmente
eficaces en ciertos pacientes con nehitis lúpica que no respondían satisfac.toria~
mente a Ia prednisona sola.
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POLIMIOSITlS y DERMATO},[[OSITIS

La polimiositis y la dermatomiositis son trastornos inflamatorios difusos
de los mÚscu'los estriados, que producen debilidad simétrica y, en menor gra-
do, atrofia muscular, principalmente de las partes proximaIes de los miembros,

! en la nuca y en la faringe.

I e ' t
"

Cl '"! ..tI((lctCI'IS leas lmcas:

La polimiositis y dermatomiosi,tos pueden presentarse en cualquier edad,
viéndose afectadas las mujeres con una frecuencia dos veces mayor que los hom-

¡ bres. Esta frecuencia es difícil de calcular en términos genera'les, por lo que sólo
pueden hacerse estimaciones, aunque no es un estado poco frecuente, como lo
demuestran los 800 casos publicados en la literatura de los últimos doce años.
Un grupo de autores observó 89 casos durante un período de 12 años en una po-
blación regional estimada en tres millones de personas, y calculó una incidencia
aproximada de un caso por cada 280,000 habitantes al a110. En otro estudio
se estimó una proporción de 1 en 1,200.000 al año. Entre las miopatías primarias
que afectan a la pelvis, cintura escapular y porciones proximales de las extre-
midades, la poliomiositis tiene una frecuencia aproximadamente igual a la de
la distrofia muscular en la edad adulta, mientras que es mucho menos corriente
en la infancia.

La polimiositis tiene un carácter variado, no sólo en su forma de apari-
ción, sino también en cuanto al ritmo o .tasa de progresión de los síntomas, tan-
to musculares como dérrnicos, articulares o de otro tipo. Además, en algunos
casos el curso cHnico registra remisiones y exacerbaciones espontáneas.

Esta variabilidad hace difícil establecer una imagen clínica unificada pa-
ra la enfennedad. Entre las situaciones extremas observadas se incluye la poli-
miositis aguda, con o sin erupción cutánea edematosa, síntomas constitucionales
graves y pérdida rápida de peso y la aparición gradual en la musculatura de
la cintura pe'lviana durante cinco o más años con escasos o nulos signos de
otro tipo, a no ser, quizá, el fenómeno de Raynaud.

La debilidad muscular está presente en casi todos los pacientes con to-
dos los tipos de polimiosiHs, excepto unos pocos en los que existen manifesta-
ciones dénnicas características sin que exista evidencia clínica, histológica o elec-
trcmiográfica de miositis. En los casos sub agudos o crónicos de la enfermedad
la debiJidad se desarrolla lentamente y afecta primero a las extremidades in-
feriores, pareciéndose mucho a la distrofia muscular. Al paciente le resulta di-
fícil levantarse del snelo o salir del baño; puede resultar imposible subir una
grada alta; y pronto se experimentan problemas al levantarse de una silla.
Sólo puede subir escaleras con ayuda de un pasamanos y la marcha se hace
torpe. Poco tiempo después de aparecer la debilidad de la cintura muscular
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pélvica se procluce una disminución de fuerza en la cintura escapular. Re-
sulta muy difícil el sostenimiento de los brazos por encima de los hombros y la
debilidad de los músculos del cuel10 queda manifiesta por la imposibilidad de
elevar la cabeza de la almohada mientras se es.tá acostado. La complicación
de los mÚsculos faríngeos posteriores produce disfagia y distonia (voz nasal).
En pocos pacientes se observa dolor espontáneo muscular o a la presión e in-
duración en las primeras etapas de la enfermedad, yendo estos signos frecuen-
temente acompaIi.ados de erupción o dermatomiositis. Rara vez ocurren contrac-
turas o acortamiento de los mÚsculos al principio, sino éstos son razgos típicos
de la enfermedad avanzada o de larga duración.

: La erupción típica de la dennatomiositis ocurre en aproximadamente un
: 40% de los casos de pacientes con miopatía inflamatoria. Esta erupción que con-

siste en manchas de color rojo oscuro ligeramente elevadas y suaves o ligera-
mente escamosas, aparece en los codos, sobre el dorso de las articulaciones pro-
ximales interfalángicas y metacarpo-falángicas, en las rodillas y en los maleolos.

A veces existen franjas lineales hiperhémicas en el dorso de las manos y
dedos, más acentuadas sobre las articulaciones. Puede aparecer hiperhemia
en la base y lados de las uñas y en la punta de los dedos y a veces estas zonas
se hacen brHIantes, rojas y atróficas. Con frecuencia existe al mismo tiempo
llna enlpción eritematosa oscura en la cara, con una disposición en mariposa
y periorbital aunque en ocasiones también está presente en la frente, en el cue-
llo, en los hombros y en la parte frontal y posterior de la sección torácica su-
perior. En la parte superior del párpado se aprecia a veces una coloración lila
oscuro pecuJiar, conocida como erupción "heI1otrópica", que es señal patogno-
mÓllica indicativa de dermatomiositis. Además puede presentar edema perior-
bita!.

Otros síntomas adicionales posibles son el fenÓmeno de H.aynaud y la
poli artritis o poliartralgia. Estas Últimas generalmente de carácter transitorio.
Un pequeño nÚmero de pacientes presentan alteraciones intestinales y fibrosis
pulmonar.

La disfagia se debe generalmente a debilidad o parálisis de la muscula-
tura estriada faríngea posterior, aunque estudios manométricos han demostrado
hipomotiJidad del es6fago, simiJar a la que existe en la ESP; en aproximada-
mente la mHacl de los casos. En el pasado muchos pacientes con dermatomio-
sitis, especialmente niíies y adultos jóvenes, experimentaban calcificación am-
pliamclitc difundida de la piel, tejidos subcutáneos y periarticulares y mÚscu-
los (calcinosis universalis). La aparición de este tipo de calcinosis distrófica
se ha hecho menos comÚn desde la introducdón del tratamiento con esteroides.
Los nií'íos con dennatomiositis pueden experimentar dolor abdominal, hema~
témesis y melena como consecuencia de ulceración gastrointestinal extensa,
que en ocasiones produce perforación y consiguientes mediastinitis y perito-
nltis. '.Coexistencia de enfermedad maligna".
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Se descubren neoplasm<1s malignos en una elevada proporción de pacien-
tes con polimiositis, casi siempre adultos con edad superior a los 40 aÜos. La
frecuencia es de un 17%, lo que equivale a una pruporción entre 4 y 5 vece¡
mayor que la que podría esperarse de -forma puramente casual en una pobla-
ción de edad parecida. La malignidad consiste generalmente en un cardnoma
de pulmón, próstata, ovario, útero, seno, colon; con menos frecuencia se pre-
senta Ca gástrico, vesícu'la biliar, paratiroides, amígdalas. También se ha descu-
bierto linfoma, enfermedad de Hodgkin o timomas, conjuntamente con den11a-
tomiositis. El tratamiento o eliminación de tumor puede ir seguido de franca
mejoría de la enfermedad muscular.

Resultados de Laboratorio:

La velocidad de sedimentación presenta una elevación; en los casos agu-
, dos puede presentarse leucocitosis neu-trofílica. Pero la anemia es rara a menos
! que exista al mismo diempo debilidad grave o neoplasia acompañante. Rara

vez se ven anticuerpos antinucleares o test positivos para células LE. Se re-
gistran proporciones elevadas de factor reumatoideü en un 40%.

Las transarninasas glutámica o pirurica, creatinfosfoquinasa o aldolasa
son signos sensitivos indicadores de lesión muscular y pueden utilizarse tam-
bién estas cllzimas para pronosticar un efecto terapéutico -

beneficioso cuando
se produce una disminución de las mismas en el curso del tratamiento o du-
rante una remisión espontánea. Son comunes la miog'lobinemia y la mioglobi-
nuria en grado benigno, especialmente en pacientes con dermatomiositis. En

I raras ocasiones la aparición de mioglobinuria grave ha sido asociada al desarro-
llo de fallo renal (reversible).

EKG muestra cambios no específicos de ondas T. Los resnltados elec-
tromiográfieos (EMG) constituyen llna ayuda Útil para establecer el diagnóstico.
Existen características comunes a la dencrvación y a la enfermedad muscu1ar
primarja. Por regla general existe una triada característica de polimiositis en
cIEMG;

1. - Fibrilaciones espontáneas y potenciales positivos en diente de "sierra"

2. - Potenciales complejos polifásicos o de corta duración que aparecen en con-
tracción voluntaria.

3. - Ráfagas de acción repetitiva de alta frecuencia (pseudomiotonia).

Datos H istopatológicos:

En la piel se encuentra edema interfibrilar, acompaiiado de infiltrado in-
terstic;,il de linfocitos e histiocitos. En un p€ríodo plenamente desarrollado se
torna patente la muerte focal extensa de las fibras musculares por vacuolación
y fragmentación del sarcoplasma, manifestándose infiltrado inflamatorio in-
tcrsticial mononuclear. En pcríoc1os ulteriores puede tornarse patente la rege-
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--, -. ~,,- 'U;:' L:t..:1Ul<!.':imusculares lesionadas, '10 cual produce
núcleos sa1'co-

icos vesiculares voluminosos acompaíiado de basofiJia
sarcoplásmica. En-

ándose en casos avanzados
sustitución de grandes zonas de parenquimalilar sustituido por penetración grasa y

fibrosis compacta. En la piel seva edema de la epidermis e infiltrado
perivascular linfocitico c histio-a veces,. concomitante con hiperqueratosis,

paraqueratosis y degeneraciónativa de la unión
dermo-epidérmica. Aumento de los depósitos polisa-)5 ácidos.

niento:

Consiste en terapia de apoyo,
csteroides y, en algunus casos, agentesosupresores o citotóxicos.

Generalmente se aprecia mejoría
sostenida entes con polimiositis pura o dermatomiositis.

Mientras que en algunos' adultos COn malignidad
coexistente o síndrome de Sjogren la reacción es~cuencja, deficjente o sólo temporalmente beneficiosa. Los adultos de-recibir prednisona en una dosis dividida de 50-60 mg. día. Un análisi,

. de los niveles de enzimas en el suero es la mejor guía que puede adop-

.
comienzo para que la eficacia de este tratamiento sea satisfactoria. Si

es de enzimas quedan dentro de márgenes normales podrá esperarse ra-
~mente que se producirá pronto una recuperación de la fuerza. Se re-
entonces la dosis de prednisona

lentamente, mientras se supervisan deconstante los niveles de enzimas en el suero. Algunos autores han tenido
resultados en pacientes que no respondían al tx esteroide, COn aplica-
emanales de 25-50 mg. de Metrotexate.
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An~lieie y Reeultadoe de la
Inveetigaci6n

Preeento a continuaci6n loe re-
sultadoe obtenidos de la inveetiga-
ci6n, en el períodc de eetudioe que
compr end io de, el pr ime'.i:o de ener o

de 1969 a el treinta y uno de diciem
bre de 1980.

s Edad.
% edad
11.11 O años
88.89 28.4 años
100.00

sexo
Masculino
Femenino
Total

No.
1
8

~:~~~t:~~~; d~ cas~s noraño.
O. 5 or Ano. I

LES
PDM
ESP
PAN
Total

Presentaci6n de la Frecuencia y Porcen-
ta e de Dia nosticos

F.

5
3
1

55.5
33.33
11.11

o 1C0.00
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resentación del No. y Porcentaje de Elementos
1agnosticos m~s importantes que se presentaron

en 'los' casos de LES.
le to Dx

V/S f'

Artralgias
iCe'lulas LE +
Exantemas
Nausea, anorexia, vo-
1tos

Fotosens1bi¡idad
Prote1nuria
Trornbocitopenia
Cilindruria
Hepatoesplenomegalia
AAN +
Hipocomplernentemia
Perdida de peso
1algias
Fiebre
eucopenia

L1nfadenopatia

No.
5
3
3

I 3

I 3
I 2
2
2
1
1
1
1
1
1
1
1
1
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100
60
60
60

60
40
40
40
20
20
20
20
20
20
20
20
20



Presentacicfn de los Elementos Diagnosticos en
el tinico caso de ESP.
Elemento Dx.

Píel, brillante y tensa
Artralgias
Dificultad para la flexion
Vomitos y diarrea
Perdida de peso
Disminución del paniculo adiposo
Mialgias
Fenomeno de RAYNAUD
V/S l'
Leucopenia
DHL y CPK t
Rx: Atonia esofago distal, atonia intestinal
Biopsia de Piel: ESP

Presentaci6n del No. y Porcentaje de Elementos
Diagnosticos más importantes que se presentaron
en los casos de PDM.
Elemento Dx.
Debilidad
Enzimas 1"-
Dificultad para la marcha
Mialgias
Artralgias
V/S ...

Exantema
Edema periorbital
Fotosensibilidad
Eritema Obscuro

Cuadro No. 6

No.
3
3
3
2
2
2
1
1
1
1

100
100
100

66
66
66
33
33
33
33
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rs:s de los resultados de la Investigación:

Ira No. 1. - La distribución por sexo, correspondió en un 88.89% para el
¡Femenino y un 11.11% para el grupo j\Iasculino. Lo que concuerda con 1;]
)I frecuencia de estas afecciones sobre el grupo Femenino. Aunque por el
~n) de casos que se presentaron este estudio sea poco significativo, las rela-
~sllevan una línea similar por ejemplo en el caso del LES. Se reporta una
pr frecuencia para las mUJl:res de 5 a 10 por 1. En la ESP la frecuencia
~3 a 1 mayor en el sexo femenino. En 'la PDM la frecuencia es mayor para
wjeres en 2 a 1; Y esta entidad fue la que presentó el Único caso J\'1asculino,
lo la que tiene la menor diferencia con respecto a la mayor frecuencia de
hón del sexo femenino sobre el sexo masculino.

aro No. ;2. - SegÚn la literatura médica las entidades clínicas en estudio
rll una incidencia que va desde: 25.7 casos por millón de habitantes, para
. en los Estados Unidos. De 4.5 a 12 casos al ario por mill6n de hahitantes
ESP. y de un caso por cada un millón 200,000 habitantes, para PDM. El

ltado de nuestra investigación en forma global, es decir tomando todos los
s presentados de las enfermedades en estudio, dió un 0.75 por aílo; Cifra
creo está próxima a estudios de un valor representativo de mucha signifi-

da.

pro No. 3. - Los Diagnósticos que se presentaron en orden de frecuencia
'LES. PD~'1. ESP. Encajan con lo expuesto en el análisis de cuadro nÚmero
y que ellfatizado corresponde el 55.56% para LES. que tiene una inddencia

U5.7casos por millón de H. al ario para ¡as mujeres de raza blanca, y dc
: por millón de H. al año, para mujeres de raza negra. Con respecto a la
~'I segÚn diferente estudio al expuesto en el análisis anterior, la incidencia
'e 1 por 280,000 H. al aÚo y de 12 por mi1lón de H. para ESP. Refleja 10
pntrado en esta investigación que respectivamente fue de 33.33% y de 11.11%.

ldro No. 4. - Los .5 casos que se presentaron de LES, dieron 10s elementos
~ósticos del cuadro nÚmero cuatro. De los cuales la V I S elevada tuvo una
~ueTIciade 5 constituyendo el 100% Y que se correlaciona con la bibliografía
Isultada. Con respecto a las manifestaciones articu'lares, ccrrespondió un 60%
~l'iestros casos y que la mayoría de estudios reportan cifras cercanas al 90%
participación articular. Las células LE + mostraron un 60% y hacemos men-

o de que en les otros uos eClSOSesta prueba fue negativa, uno de el10s con
iN + .Los Exantemas encontrados, dos de tipo eritematoso en áreas expues-
I y uno en la típica di~,tribución en :Mariposa, hicieron un 60%. Las mani-
taciones Gastrointestinales predominantes fueron: Náusea, vÓmitos y anorc-
: en un 60%. Y referidos se.gÚnel Lahey Clinic como un 38%. Dos de los pa-
lltes con exantema eritematoso Dresentaron exacerbaciones a ]a luz solar, re-
,sentando así la fotosensibilidau en un 40% un 10% más que lo referido por
[crsos estudios. Hepatoesplenomegalia, pérdida de peso, mialgias, fiebre y
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IinLtdenopatía representaron tan sÓlo un 20%. Es muy importante la gran di-
ferencia en el aspecto de la temperatura corporal, ya que segÚn los eshldio,';
consultados, la fiebre se presenta -alrededor de un 80%. Es de gran valor con-
siderar que el estudio de AAN + en nuestros pacientes se dió en un 20%, no se
investigÓ en un 40% y fue negativo en un 40%. Uno de los casos en que fue nc-
gativo, pre¡entÓ células LE + . Los dos casos en que no se efectuó prueba
de AAN, se diagnosticaron en años en que no era posible realizar este análisi'i.
Discutiendo siempre sobre estas valiosas pruebas diagnósticas, diremos que la
célula LE + es específica de LES, sí pueden excluirse: La artritis reumatoidea
la her:atitis Jupoide o las reacciones medicamentosas. La prueba de célula LE
podría ser negativa en el LES, pero los AAN son positivos prácticamente en to-
dos los pacientes con LES. También hay AAN + en un 68% de pacientes con
síndrome de Sjógren, de 40 a un 75% en ESP, 22% en artritis reumatoidea Juve-
nil v de 25 a SO% en artritis reumatoidea. Pero los tHnlos son más elevados en
LES. I.Ja principal evidencia serológiea para confirmar LES podría ser la apa-
riciÓn de anticuerpos para DNA nativo, ya que su presencia es rarísima en otras
enfermedades. Se presentÓ trombocitopenia en un 40% casi un 30% más que
lo referido por varios autores. Sólo hubo un estado Jeucopénic:o, o sea un 20%,
muy por debajo de lo escrito en este aspecto.

Proteinuria y Cilinclruria participaron con 40% y 20% respectivamente.
Uno de los pacientes desarrolló edema grado I-II, lo que supone una proteinuria
masiva (3.5 g/dia) Hipoalbuminemia - disminución de la presión oncótica del
plasma - trasudado al espacio intersticial - hipovolemia - disminución del flu-
jo renal - disminución del filtradoglomerular - retención de agua y sodio -
liberación de renina - secreción de aldosterona - más retención de agua y ,~r-
dio - más edema agregado al dado por el trasudado a los espacios intersticiales.

Encontramos hipocomDlementcmia en un 20% (C3 y C4), Único caso
en que se realizó esta prueba, paciente en el que se presentó el test de AA?\.
positivo.

Cuadro No. 5. - El cuadro nÚmero 5, prC5cnta el porcentaje y las frecuencias
de los 3 casos de Polimiositis v Dermatomiositis, que recibieron atención médica
en los doce aí'íos estudiados.

.
Los elementos diagnósticos con mayor frecuencia

fueron: DehiJidau, Enzimas elevadas, v Dificultad para la marcha; que se pre-
sentaron en los 3 casos encontrados, correspondiéndoles un 100%.

Analizando la Debilidad conduimos que se hizo patente de ig.ual forma
(Jue ]0 reporta la AAR. dEbiJidad en Extremidades inferiores 95% y superiores
76%, de sus mÚsculos nroximales. j\lÚsculos distales 27%. Flexores del cuello
62,%. Disfagia 47%. ;\l{lsclllos faciales 6%. En nuestro estudio las afecciones
hIeron: Un caso con disminuciÓn de la fuerza muscular en miembros superio-
res y miembros inferiores, en igual intencidad; en elro paciente la disminución
de ]a fuerza se acentuó en los miembros superiores y más a nivel proximal con
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compromiso de los mÚsculos del cuello; El Último caso manifestÓ debilidad ge-
neral. El estudio Enzimático en los 3 casos fue el siguiente: Aldolasa elevada
en uno de los pacientes, CPK en 2 y DHL en uno de e11os,TGO y TGP eleva-
das en un casO. La Aldolasa fue francamente elevada en el Único caso en que
se realizó esta prueba ezimática. La aheración de estos datos de Lab. refleja
la afecciÓn muscular. La dificultad para la marcha que es otra característica de
lla enfermedad, es un estado que no hay que confundir con la Distrofia Mus-
elllar, cuando la PDM está en forma sub-aguda; Constituyó en la investigación
un 100%. Uno de los pacientes presentó la clásica erupción cutánea de la Der-
matomiositis, resumida en el cuadro número 5 con un 20% de participación,
Exantema en la región malar, edema periorbital y eritema obscuro en la V del
cueUo. La coloración lila oscuro sobre la parte superior del párpado "Erupción
HeHotrópica", no fue presentada por ningÚn paciente. Fotosensibilidad en un
33%; V/S elevada en un 66%. Artralgias y mialgias se desarrollaron en un 66%;
Según la asociación americana de reumatología, la artralgia se manifiesta sola-
mente con un proceso transitorio; Las mialgias se presentan en un 45%.

Cuadro No. 6. - La presentación de los Elementos Diagnósticos en el único caso
de Esclerosis Sistétima Progresiva. Hace un facial diagnóstico, al considerar
los síntomas y signos referidos. Creo que las más significativos son: Piel tensa
y brillante, Pérdida de peso, Fen6meno de Raynalld, Artralgias y v6mitos. Es
posible también que la paciente presentara síntomas como Esofagitis par re-
flujo y no. quedara cons,tancia en su historia clínica. El Diagnóstico lo confir-
mó Histopatolagía, el estudio Radiológico dió evidencias sobre la Atonicidad
en el tercio inferior del Esófago y atonia Intestinal, lo que pudo haber sido la
causa de la diarrea presentada por la paciente.

Insisto que la presentación de este Típico caso de ESP, no debe influir
en nuestra agudeza diagnóstica y recordemos lo complejo de esta enfermedad,
exponiendo tan sólo un ejemplo: El Vasospasmo Paroxístico de los dedos, pue-
de ser la única manifestación de ESP, y preceder a cualquier trastorno con di-
ferencia de varios años.
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. Tracto gast1tOintestinal de un hombre de ~9 años con esclerosis sistfmica
¡progresiva (de 3 años de duraáón) obtenido 2 hOTas después de la ingestión de

1

,

paptlla con bario, mostrando la dilataáón de las partes segunda y tercera del
dtrodeno (<<signoen bucle.), as! como hiPomotilidad intestinal.
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Conclusiones:

1. Las Enfermedades del tejido conjuntivo presentan elementos diagnósticos
característicos que las constituyen en entidades cIinicas muy bien definidas.
Por lo que la Hipótesis Nula es rechazada.

2. La transposición sintomatológica, de las enfermedades del tejido conjuntiva,
en estudio, no puede establecerse en este trabajo de investigación. Las ra-
zOnes principa'Ies son: No se presentó ningllJ} caso de periarteritis nudosa
y que al elaborarse los diagnósticos, no tenía valor el documentarlos Con

pruebas como Factor reumatoideo y AAN. En el caso de la PON! por ejem-
plo.

13. El lupus eritematoso sistémico, Ja esclerosis sistémica progresiva y Ja po-

Jimiositis-dennatomiositis. presentan Síntomas, signos y datos de labora-
torio Comunes pero que en nuestro estudio No determinan el Diagnóstico.

14. No se encontró ningím caso con Enfermedad :Mixta del tejido conjuntiva.

,5. Las Afecciones tienen un sustrato Femenino de gran preponderancia, 88.89%

sobre 11.11% del grupo Masculino.

6. La edad promedio en que se manifestaron las Colageuopatias fue de 24.1
años.

7. La Enfermedad más frecuente de nuestro estudio es el Lupus Eritematoso
Sistémico. La PoHomiositis y la Esclerosis Sistémica Progresiva, ocuparon
el segundo y tercer Jugar respectivamente.
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~ecomendaciones:

1. Elaborar un protocolo diagnóstico de Colagenopatías e incluir dentro de

sus estudios de laboratorio, análisis que nos ayuden a definir los problemas

de Transposición y Enfermedad Mixta del Tejido Conjuntiva. Pudiendo

de esta forma prospeetiva establecer la importancia y el grado en que la

transposición sintomatológica puede influir en el diagnóstico.

2. Extender eI tiempo de estudio, sobre problemas reumatológicos para los

estudiantes de medicina.

13. Distribuir los casos de los hospitales escuela can afección reumatológica en-

tre todos sus médicos Externos e Internos.

14. Calificar médicos EspeciaIistas, para brindar la mejor orientación sobre es-

tos problemas a los médicos practicantes.
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