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Diagnoéstico y manejo de la enfermedad pulmonar intersticial
de la esclerosis sistémica en condiciones sanitarias desafian-
tes. Reporte de un caso del Hospital Universitario de Caracas
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Una mujer de 51 aflos presentd tumefaccién en ambas manos y episodios de Raynaud tri-
fasico de tres meses de evolucién. La paciente negaba tos y disnea. En el examen fisico se
evidencié manos tumefactas, telangiectasias faciales y lesiones en sal y pimienta. No pre-
sentaba fibrosis de piel. La determinacién de anticuerpos antinucleares y antitopoisomerasa
fueron positivos. Una espirometria demostré una capacidad vital forzada (CVF) de 86% del
predicho. La tomografia computarizada de térax de alta resolucién (TACAR) reveld opaci-
dades en vidrio esmerilado bilaterales, basales y subpleurales. Estos hallazgos fueron com-
patibles con enfermedad pulmonar intersticial no especifica (EPID) secundaria a esclerosis
sistémica (ES). Ademads, debido a la ausencia de fibrosis de piel se diagnostic6 esclerodermia
sine esclerodermia. Se indicaron infusiones de ciclofosfamida endovenosa en intervalos de
4 semanas, seguido de azatioprina via oral. Este caso ilustra que el uso de pruebas de fun-
cionalismo pulmonar como método de deteccién Unico para la EPID puede hacer que los
médicos clinicos no diagnostiquen un nimero representativo de pacientes, y que ademas, la
ausencia de sintomas respiratorios no descarta la enfermedad pulmonar en pacientes con
CVF normal. El pronéstico sombrio de la EPID es una indicacién para la busqueda sistémica
y la realizacién un diagnéstico precoz.

ABSTRACT

A 51-year-old woman presented with swelling in both hands and a 3-months history of tri-
phasic Raynaud phenomenon. She denied cough and dyspnea. The physical examination
was notable for swollen hands, facial telangiectasia and salt and pepper lesions. She had
no skin fibrosis. The determination of antinuclear antibodies and antitopoisomerase were
positive. A spirometry demonstrated a forced vital capacity of 86% of the predicted. High
resolution chest computed tomography revealed bilateral, basal and subpleural ground glass
opacities. These findings were consistent with the diagnosis of Scleroderma-Related Inters-
titial Lung Disease. Moreover, due to the absence of skin fibrosis, a diagnosis of systemic
sclerosis sine scleroderma was made. Infusions of endovenous cyclophosphamide were in-
dicated at 4-week intervals, followed by oral azathioprine. This case showed that using PFT
as the single screening method for SSc-ILD may cause clinicians to miss a significant num-
ber of patients and that the absence of pulmonary symptoms does not exclude lung disease
in patients with normal FVC. The poor prognosis of SSc-ILD is an indication of systematic
screening for early diagnosis.
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Descripcién del caso

Una mujer de 51 afios refirié presentar tumefacciéon en
ambas manos de 1 mes de evolucién. La paciente estaba
asintomatica hasta hace tres meses, cuando presenté epi-
sodios de fenémeno de Raynaud trifasico. La paciente ne-
gaba tos, disnea y sintomas de reflujo gastroesofagico. En el
examen fisico se evidencié telangiectasias faciales, edema
leve indoloro con piel brillante en ambas manos congruen-
te con manos tumefactas (manos puffy) (Fig. 1), y una ma-
cula despigmentada que abarcaba el area interescapular
que respetaba las areas perifoliculares, compatibles con
lesiones en “sal y pimienta”. No presentaba microstomia,
ulceras digitales, engrosamiento de piel ni calcinosis.

Figura 1

Edema de manos, signo conocido como puffy hands.

La determinacién de anticuerpos antinucleares por in-
munofluorescencia indirecta fueron positivos a titulos de
1: 160 con patrén nucleolar, y el ensayo inmunoabsorbente
ligado a enzimas en bisqueda de anticuerpos antitopoi-
somerasa fue positivo. Una espirometria demostré una
capacidad vital forzada (CVF) de 86% del predicho, y en la
caminata de seis minutos recorrié 425 metros en el primer
intento y 446 metros en el segundo intento. Se realizé una
TACAR de térax que reveld opacidades en vidrio esmerilado
bilaterales, basales y subpleurales, compatibles con neu-
monia intersticial no especifica EPID (Fig. 2).

Con estos elementos se realizé el diagnéstico de enfer-
medad pulmonar intersticial secundaria a ES. A pesar de
la ausencia de esclerodactilia y fibrosis dérmica (modified
Rodnan Skin Score de 0 pts) se clasifica como una esclero-
dermia sine esclerodermia. Se prescribi6 iniciar tratamien-
to con infusiones endovenosas de ciclofosfamida 600mg/
m2 a intervalos de 4 semanas durante 6 meses seguido de
azatioprina oral 2.5 mg/kg diario como mantenimiento.

El edema de manos de la paciente mejor6 tras culminar
las primeras infusiones de ciclofosfamida. Tras culminar
las lesiones se iniciara azatioprina via oral. El paciente se
mantendra bajo control con pruebas de funcién pulmonar
cada 6 meses y control de imagen pulmonar.

Figura 2

Tomografia computarizada de térax de alta resolucién que muestra
imagen en vidrio esmerilado en porciones basales pulmonares y sub-
pleurales bilaterales

Discusién del caso

La ES, es una enfermedad sistémica caracterizada por
dafio microvascular endotelial, inflamacién y autoinmuni-
dad que desencadena la fibrosis de piel y érganos internos:
El grado de fibrosis, y la afeccién de organica generan fe-
notipos con heterogeneidad clinica y pronéstico variable.
Existen dos subtipos claramente diferenciados basados en
la extensién de la fibrosis de piel: si el compromiso es dis-
tal a codos y rodillas se denomina esclerodermia limitada,
mientras que si el compromiso es proximal recibe el nom-
bre de esclerodermia difusa’? Sin embargo, al menos un 5%
de casos no pueden clasificarse en estas categorias; tal es
el caso de pacientes con fenémeno de Raynaud en conjun-
cién con otros signos caracteristicos como tlceras digitales,
hipertensién pulmonar, neumopatia intersticial o autoan-
ticuerpos especificos, pero en ausencia de fibrosis de piel’
Este subconjunto ha recibido el nombre de esclerosis sisté-
mica sine esclerodermia, y algunos autores han planteado
una subclasificacién de acuerdo al orden de aparicién de
la fibrosis de piel y de érganos! Por otro lado debido a que
gran parte de los casos de ES sine esclerodermia terminan
por diferenciarse en alguno de los subconjuntos estableci-
dos, se considerada como una forma incompleta de la en-
fermedad y no es considerada un subgrupo aparte?

Elsello de 1a ES es la fibrosis, que produce las manifesta-
ciones clinicas como la enfermedad pulmonar intersticial,
la cual esta presente en el 80% de los pacientes y es una
de las principales causas de mortalidad’ El compromiso
pulmonar en esclerodermia suele ser de inicio insidioso y
asintomaético, pudiéndose detectar en esta etapa sélo a tra-
vés del reconocimiento temprano de la ES que motiva la
realizacién oportuna de la TACAR. La EPID es el patrén mas
frecuentemente descrito, se caracteriza por la opacidad
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en segmentos basales y subpleurales bilaterales “en vidrio
esmerilado”, que traduce alveolitis activa’y es susceptible
de reversién con el tratamiento inmunosupresor oportuno.
La‘realizacién de espirometria durante la primera visita
médica no es lo suficientemente sensible ni especifico para
determinar la EPID temprana’® , por lo tanto, la TACAR debe
realizarse de forma sistémica en el momento del diagnosti-
co de esclerosis sistémica, junto a las demads herramientas,
como la prueba de capacidad de difusién de monéxido de
carbono y la caminata de 6 minutos?

En el presente caso, la paciente no presentaba sintomas
respiratorios, y la EPID se diagnosticé con base en los sig-
nos caracteristicos de la ES, que indujo la realizacién opor-
tuna de la TACAR. Esto demuestra que el uso de pruebas de
funcionalismo pulmonar como método de deteccién Ginico
para EPID puede resultar en que los médicos clinicos no
diagnostiquen un nuimero representativo de pacientes] y
que ademds, la ausencia de sintomas respiratorios no des-
carta la enfermedad pulmonar aiin en presencia de una
CVF normal’ El pronéstico sombrio de la EPID en la ES es
una indicacién para la busqueda sistémica y el diagnéstico
precoz®" Otra herramienta diagnéstica potencial es la eco-
grafia pulmonar?
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