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- ORJETIVO.

El:signn,que‘anima a ia ciencia en niestra época;es el déi%
un ehfquE mulfidiscipliﬁario y de trabajo de equipo. Bajo --
ese signd, la _Ddontulogia sigue con paso firme y renovadn su'r-.:’:?v
marcha ascendente, Tel enfogue es‘neteaé:;o, pa:a.esc;aréée?-;

las mﬁltipiea dudas e incdgnitas que todavfa~1a abruman.’v qu '

"ruu'con el paso del tiempn ag han ido multlplicandu con ritmn asumj

: hroso. No ‘es temerario afirmar e la investigacién cunjura -

' 'ﬂ'fmucho més dudas qua explicacinnes, y es deber nuestro, parsvm0

';recer el titulo de Oduntélogoa animadno cun !1 més purn tnp!rli

| ?7jtu humaniata v cientificn, haclr ‘una pausl en nuaatro trahajo-,

diario v dar debida pernpcctiva s nueatras inquictudan, valo-
:z7rar los adelantna habtdon y lns nlctlidld.l inlplazableu puru

3deapuéa de un balsnc: rnalista v eupernnzado, rltnmar nueatra

;‘;ffactividad con nucvos derrnturot v renovldu !ntrgin. Uno lctu

"hjflizacién cumo le quo intlntnm01 ls llludlbll porqut nos nbliga

'ff“a la: critice juste s noautroa miumol y . lul dtmls, puru cra--

‘;'cer v avanzar..

La meuicina 1ntenta nn 10! ultimno aﬂoa un. intcgracién

}:’aarmuniaaa entrt la citncin v ul lrtl, pltl hcn.ficio rlal d

"”1“'105 enfermua. En ‘su afin no lﬂlo dc curlr linu dc pruvcnir,

°HA;'?g_trata de traacendur ll Puuadu y el P"""t'- 9"‘ vivir va

".‘el futurn !n qu! podria ehorrlrlc al llr humano IOI.IltrIQUl

4 aufrimientoa de lanlﬂnfermedadl|¥ tj”“ 4 nrriantc. 1. Ddc

gtnlogia no ea la lxcepcidn.




o Sln embargo. para prevenir debemoa aaber qu6 debemu. ev1~q3

; tar. Surge aqu{ la pr!mer gran 1nterrogante en relaclén con -

' laa enfermedadee reuméticaa- iCémo vamos @ prevenir llgo QUe - ff
: deaconucemua en gran medida?. Se desconocl lu etiolog{. d. 1‘ i

' Esclerosia Sistémica Proqresiva- para pr.vcnir, ya no digamos-iff

para curar, tandt!amoe que atacar el elemento causal quc pur'-

‘ J”un‘deogracia dcocowdclmoe. B ‘ L e
| Por clta tsién, 1o’ primcro con lo qul tapamoa aon 1nc6gniu

>~ zt.. v dudas.- P-ro. las. 1ncdgn1taa tilncn ll nnble virtud dl e

 ':c1eat|ar nuoltra curiocidad v llr un ruto l nunotra 1mlgin|---



mer términu. pero ertendida no an une forma estética, sino de-;ﬁ

,,,,1un mndu dinémicu v actual para que eae eetudio ae apoye en --f

1vffft ca Progreaive entrc trln Faceta- de 1a 1nf1amac16n del tcjidn-

-  apar1c16n de polimorfonuclearla nn ll litin de 1- llliﬁn y 1‘

'*f*   ,fnrmac16n muy vascularlzndn v rlco an fibrnblantua. cnn‘._

“i,jhificado, utilidad o finslidud tienon lln. proc-sol cn lll'di

Sl _"utmuua" v "finllldud" lon voc-bm

las aportaciunes de la histoguimice y la inmunogquimics e, 1ne-~7
_clusa, en la‘patologia ma1écu1ar..'Ello nos permitirfe enten--
. der, a la larga, les alteraciones fundamentalea én eﬁtoé trgg-f‘;

:tufnué.:'Cumn un solo ejemp;q711ghtr¢§;vo' podr{emon ﬁenciéﬁgr5T5

,1las-relaéidnea'patdlﬁgida- que ee dan e la Eacléroité Sihtéﬁif

  CUnECt1VD, de laa cualea necenitlmol explicaciunuu méo preui--

 ?~555. Necesitamna 1nvnltigar quc tntcrrllacién quurdnn. 1) LI

f ?Formac16n de cumnlejna 1nmunitnriol. 2) La abundancil dc un-n

"?fnonucleares o la inflamnciﬁn crénlcl y 3) El t'41°° d‘ “'“‘

"-gnurme putencinl dentructivo.' Adlnin, cnhrla pr.guntur qu‘

“‘tintal etapaa de dlsarrollo dn les onfnrncdadun. . llbtlnd ‘

fidificilmcnte pndlnnl cncuadrnr nl hlchn du 1- tnftrnld-d Ry



: 1paf(enrlua mecbqismua 1nmuniterios, al ser eficacea para dete-
ner 1a scc;&n'delkantfgenq} tpor qué se disparan y siguen pro-
* duclendo incontrolablemente ilnfocinas?. ‘bescanucemps'el esgii
mulo gue desencadehaila produccidn de tejidnrconectivo de néu;
furmaciﬁng ﬁero es posible que se necesite que dicho estimulo-
‘active.a‘cdlulas capécés de destruir el tejido conectivo pof -
- medio de 1a colagenase en ;étinterfasé célula-colégens unica--
 ﬁ§nfé. y no como cnnaecuénéié'dé‘la accién general defcatepéi-'f

.ﬁ?i._ Estaa son 1ncdgn1tua en cuva aolucién necesttumos que --:»

fpartlcipe el pltélogo con criterio extraordinariamenee dinémi-]s

Por otru parte, cabe eoncebir n las enfnrmndades reuméti-,?
v? cas como trautornna lminentemnnto funcionalea e resultan ‘de-~ -

_le. rcacctﬁn, mndiadn por. célulaa. 8 un antfgeno qul en 8 no S

e en nncivo. lalvo en :u carictlr cxtrlﬂa, y en !ltl caso. lo --‘é

Y g qut hlbria que cllminlr llria la rcacciﬂn del cucrpo ) il.i 1.’*

”'";faqui lurnl la dudu.= AR ni ln lugar dn nuprimir ulqunos clamen 8

sftan dl ln roacciﬁn, rucrl mejor lutinullr otros plrl que al ri

R[nal U] ohtonga o milmo recultadu?. Esta [0 una disyuntivu v6*3

€z~gmlida y 01 inmunéloqo nol podria ayudor (Y coclartccrln._f

LS. dobcn lll lnfltMIdldl! rlumitical . 1: accién de vi--




bre 1la interaccién del aht{genn HLA, sus diversos sﬁbtipos y -

: e; atague de algﬂh‘agente infeccioso haf{an'que,nueétro esque~-
ma de interfélacidnes se ampliéae can 15 parflcipadién del ge- .
'nstista y del 1nFect610gn 0 micrubiélugo. como de hecho ha su-. )
cedido = ultimaa fechas. .
Dentro del padecimiento qug‘naa ocupa, la Eséierasis Sig-j:,
: témicavﬁrogreaiva.,hace-particibe a larginnge; ilgémeﬁta parg

‘, donual y hueso, con pruceaua 1nflamaturioa v degenerativoa qué,{;w

_ alteran la arquitectura y fiaiologia de la cavidad oral lle--;
‘i’ganda a la incapacidad total de- 1- misme° por lo anterior que-'
’darfa integrado d!ntro, del equipo multidinciplinario, e; Udonf i

| télogo quién debcré 1ncerrolacionarle con 01 clinico, para el-’

 {‘maneJa del paciente con €. s P

: Poco antea de 1a cuspide de la pirémide cltaria el farma-f
“' :‘c61ngo gque nos indlcaria. con baso a nueatrao suqerancian. qu'

::;‘;medicamento o aglntcl llrian auprcnorta o cu

”f‘,y nus aeﬂalar!an pautal para au uao eficaz cn la préctica. qu
7{@ aeria la turea del clinicu. an ul oxtrnmn dll triingulo. ff»
| Bacon (‘) dlcia quc: 'Quicn comienza unl invautigacidnl-

: cnn verdades acabaré cun dudaa. v quten cnmicnza con duda.,

” 3.tcrm1naré con. verdudel'f Esta afirmucién 'S vocca non dcja l
*“"la mitad del camino. El pur luo qun ntclsitum00 r!valorar cnn

fﬁrfalguna periodicidad nuestra posicién y aquilatlr 10 avanzado.



‘peranzado.

’ Esta eé la tarea del Ddontélugo y de quienes culaboran<eaf
,trechamente con €1, E1 anélisia de cada una de les facetae-dgjﬁ
esa tarea es la raz6n que nas,orilié 2 la elaboracidn de eata;';
tesis dbhde el acfmulo de datos obtenidaa nas piupurcindaréﬁl-vf

”una verdad, hecha seguramente de grandaa dudas y certezaa vin-fii
‘*llumbradas, para que,rcnn una visién més clara de la realidad.fig

“ 'a1 terminar este trabajo. salgamoa no eolo con un: cnnacimientai

'ng‘més claro y amplio de ésta entidad patoléqica y de au adecuado

- fj?manejo. sino cnn algo gsnada en nuestro espiritu v Auestro en.

-K5;t¢ndim1entn que nos haga fijarnna metas m6| clevadan e ideul.eo:'~

i;min tralcenﬂentel.

i*,ZH' Francin Bacun (1551-1525) Filéaofo y Canctller dl Inglato--

trra-‘Fui unn de luu creadoreo del métado expcrimfﬂtul.,,.




ESCLEROSIS SISTEMICA PROGRESIVA Y SU REPERCUSION EN
CAVIDAD ORAL.

I.- INTRODUCCION Y REFERENCIAS HISTORICAS.

E£s una de las enfermedades considéradas entre las padgci;;
mientos vasgulaies del tejido conjuntivo. . Se céfactetiza por
‘la proliferacién'y degenéracién de las fihfas”coléqenas, 1nfié
macidn, fibrésis y cambios vasculares en la plel v 6rganus di

"i:vgrsqs., La dermis ‘8e encuentra afectada en la tutalidad de -
L“‘lna'céaos va sea de’ Formarinicial»outardia can lucalizaciﬁn -
' A .praferente a la pnrciﬁn distal de 1a misma. Puede acnmpaﬂars

'“ﬁ _de particlpacién argénica en otrua sitioe fundamentalmente en

;aparatu gestrointestlnal tenal pulmonar y miacardio. ,
‘ La Eeclerusia Sietémica Progresivu (E S P ) también den
fmlnada Esclerndermia, es una enfermedad generalmente pero no-

o axempre prngreaiva y con unn glevada 1ncidencia de mortalidad

,ESuvetiulugIe ee ain deacanucida. El nombre de-. "Eaclerodermia
;ﬁhreaulté del proceao de endureuimiento o esclenosis prugresiva-
57 ‘de1 tegumento° ain emhargo. las descripciones de cumpromisn --
f;visceral y el eomprnmiso 0ut6neo. dcterminaron la preferencia-
=;vfpor el término Esclernsia Sintémica Progr!aiva.f ,-," '

ﬁ'_}fv Hipécrates y Galenu tuvieron la nportunidad de abearvar;
‘;julgunos casos de E S P., pero la unfermedad soln fué geacrit

‘”‘términns razunablla en loa sigloa XVIII”

nacién del compromisu vilceral la hic ‘rnn 'n‘1392 v:‘n 1895'



el problema del paciente con E 5 P.. como' 'encerrado en unal

'piel de acero con encoglmienta constante y contraccién lentu"
7(30)

La 1nterpretac16n adecuada de laa leainnes viscerales se
atribuye s Matsui en 1942, v el términu Eaclerusis Siatémica -
’€Progresiva fué inbroducido en 19&5 por Goetz. |




IT.- EL COLAGENG.

1.- ESTRUCTURA. -

El colégend, prote{na constituyente de los tejidoa conjun

tivos, como la piel, tendones y el hueso, es la proteina hés.ﬂ,'j

bundante del oiganismo. Se‘caractériza Fundamentalménte pﬁr sy ﬁ

notable reaistencia (una fibra colégena de 1 mm. de diémetro -‘f u
puede soportar uns carga de 10 & 40 kg ).‘ | , 

' El colédgeno se encuentra cnnstituidn por. un conjunto de ;'

| d‘trés cadenas polipept!dicas (1000 aminoécidos por cadena),'a--

grupadas en uns estructura helicoidal. e G11c1ng congtituy. -i

la tercera parte de los eminotcidoa de cada cadena, oituac161 :

o ,unica entre todas las prote!nas del organiemo.(La repeticién -

~de 333 tripletes de forma Gli-x-v preaidt 1s aatructura de ca

| Jda una de laa cadenus. En nosicién x ac cncuentra. o0 la moyu

S ria de loa casoa, la Prolina- cn posiciﬁn 2 ae encuentrn ll

 H£drux1pro11na y la Hidraxilisina, dos aminoécidos quc no lhunL

dan en la cunatitucidn de’ laa otras protcinas dll organiamn -

7vu‘J-(Guadru 1.

Exiuten cumu ninimo cuatro tipos dt coltqnno gcnit cnmcn"

:f,; ;te diatintos, en funcién de la totructurn dc lns cndlnao :011

ptidicaa 0 cadnnan alfa, o

*fl La catructura hellcoidnl, rcaponsablt de lug?ibidii’yfii
:Jraotstencia de las fibraa a v ' cula d

}ilégeno (Buadro II).' _,_ .



cuAaADRO I

DIF’ERENTES TIPOS o= CO‘..AO!NO

SITRIBUSION

OA.A"IQMIQA L]

[ Mpenevress ,
Arterien. Urere

Ferme predeminente en ies
 srgenmmes vertebredos maedures;

a0 epmpenen do due hipes de .
eodonss . ..nﬂon. ‘e® Midren .
m L] mtolm. ’ C Y ¢

Contenide reiativamente eNe
oo RuIrexiine @ Ridremiiomns

o

m -n -. mmomc!
.mom ‘angone -mm :
m . bn nlonc.




oA

| ESTRUCTURA DE LA FIBRA COLAGENA

- S-,.

ubu cougum vum- unph vun utl: cmm
por nunerosas Pibrillas -(R) que pusden ponersede ‘wanifigst
con_sl microscopio Sptico 8.electrénico. Las luhelllnntnc »l-
crofibrales por sl contreric: son:muy ;nmcg
incluso can: 01 microscopic elect

*aline ocupe an "gimnl
posicibn v, .




© 2.- BIOSINTESIS.,

- Une vez que ha sido ‘sintetizada, la molécula de cnlégeno-f';
Jpresenta 1: caracterietica de experimentar una serie de mudif1. $
,cacionea antes de llegar & una estructuro definttiva. y
La lectura de RNA mensajero por los polirlbosnmae del re-

ticulo cndoplésmico conatituye la faul 1n1c131 dt ls bioa!nta-ﬁff

” , f|1a (Cuadro III).

A continuacidn. lol polisumus ll oncargan dc onsamblur --itf

ﬁ:'loa aminoécidon para formar las cadcnao pollp.pt!dicla.; Eltaoff'

: fi:{cndtnau, prncuraora. de lan cadln-- -lfn (cudona. pre-alfa)

‘1iﬁ;flllv0n en ouo extrimoo lccucncila luplon.ntaricu dl aminoécl--

'7dol. La- cldln!l pro-llfl vnn a lufrir unn hidroxillclén cn -
i cino dcl rlttculo .ndoplllm‘tico. ntdlantc 10 cuil un ccnto
7  d| grupoa nlptidliprollnl on tronafornln an Hidroxiprolxnl

iv une vctntcnl d gruw; 1pcpt1d11-11:in| louconvtortcn ‘on Hi

roxilisina,




Se piensa que lus grupua terminalea desempaﬂan un papel 1m1
, ﬁportante en la rurmacidn de 13 triple hélice. Lo més probable-l
Vea que intervengun pare evitar que la - farmacién de las fibraa -:
: "calégenas se reslice nntea de ls eecr.ciﬁn dc la protn(no. Z?bff
| ultimu. la creacidn da enlaces tranaveraalen tntrt las cadanal;;

polipeptidicap assgurs la,qranvsolldcg du‘la.mulécula. (32) ;{‘f

El término culagenosts es utilizado paru aquellua afnccio

”'Wj;b;ntl. cn 1:- que plrticipan una eltcracién moltcular dll coligl

'inno, camo an 10 Elclcroniu 81ut6m1cu Progrnsiva, 01 Elcorbuto.

| Lel Sindroma dc Ehlcr.-bcnlul. 10 D-rmnton Prtxin y 01 Sindrono

' 'w~ﬁd| Marfin.;;ffif*"“

El t‘rmtnn concctivitil 1nc1uy- todan 1-- utran nflcclonu

'“fﬁf;;inlctalmentc dlnoninldul Guluglnnlll pnr Kl.mplr!r. lﬂf °°l°
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. IIL.- FORWAS CLIMCAS.

Exilton vartna ttpna de Esclarndermia- algunna formando --3 
parte de una enfcrmedad siatémica v otras plreciendo afecciones}ﬁ

“excluaivamente de naturuleza tequmentaril.
1.- LOCALIZADA.

Eatas leniane- ostén limltadaa n una o mta ireas diatint

dl la piel. habitualmentt nn son progrclivtu v gentralmentc no
 37llt‘ﬂ nsoeiadan con altlrncinnea viactrllnu. Un cjempln lo cuno
 ftituyu la Hnrfnn, clrlctcrizldl por un- llnidn cn placa dc colo
"‘{rlcidn nnrf!l. atréficl. nircunlcritl, qul ll producn cn Qnufi-
tio 6nico o nn litinl multlplt  dclynrolnilno v en DclliONIOJI‘
ffdnllrrulll on un ircn dn traum-tllmo"rocxcnto.v S

' L- Enclcrodnratl Linonl - otro fnru.»loeollzadu.i

'cono unahgnndn cnttlchl. lﬁrgn. d“”plol -r"




“do }fv“uncibnal;' pero pueden ser muy desfigurentes. i

. 2.- GENERAL.

| Tumbién denominada Eacleroaiu Siet&mica Frogresive ] Elcll
L  lroderm1a Generalizada, cnnstituyc une forma més acvera que puo
de ‘afectar cualquier ircl dc ls plcl. eapacialmentc 1; de loo_
“;_dcdua (eeclerodactilia) cara o trunco.‘ Progrlla 8 unn velnci
?3?dad vnriablc, no prcdlcihlt, genlralmlnt. lcnta con ll tranncq;
:“,]fso dc lon aﬂoa y frocunntcncntl, pero no oicmpro, @ acumpaﬂn
’;i: do Eoclcrodermia Viacoral. Cuando la nfcctncidn ll Iimita (]

.:;fjlon dadoa, nariz y ortju, st utiliza ul tlrmino 'Acro-chro,

Un subgrupn cunico dc ll Esclerodnmi.. u 01 Slndrm ,

*caesr. que 1ncluye c-1c1no-u. fensneno ac nuyn-uu. mmotm-‘
” €1 Strdro
GREST ‘e ,;".unl fnm cmﬁn do Elel.lrnlu Suthtco Progrni‘

';.‘_ifj -}ﬂ‘-dad Elnflgicl, Eachrodoctiuo y Tullnguctuiu

"'-f:"j.'v‘{.la cudl u conndlrl cnn un 91'0""““ “1'“"“"“ "J“ e

otral fox'mn gcnlnln. puntu qul le lflctlemn viccu'll (cbr

. zén. Dulmdn. riﬂén) ucndc - ueurru m‘l adohntc. T

5‘1.0! t‘minoo 'Enfemdld mxtl dul tojido conjunuvo"



1.

rodermia; ocurre predominantemente en varones jévenes, ae caqggi°

terize por inFiltrados eosindfiloa subcuténeos y eoainof{lis pg
'vrtférxca y se inicla después dekla éctividad del gjefciclo en’-:
muchds -cansos, |

’ La exposicidn ocupadional al cloruro de pnliviniio o el u;*
so del agente quimioterépico Bleomicina (Bienoxane). puede b'ro-
ducir alferaéiones,cuténeas que semejan un tanto les de 1o Eq;;-

: cigru&eiﬂia; (22)




" IV.- EPIDEMIOLOGIA,

iCa E.5.P. ocurre en todas las éreaérgeugréﬁicae y en to--

das las razas. Es una enfermedad paco comdn, ein emberge, el-f 
nimero de césos_ha aumentado en funcidn del ﬁejor conocimigﬁfu

y por el reconocimienta de formas viscerales sin lesiones qﬁ@£~::

! ~_neas.  En la Clinica Mayo han sido diaghﬁsticddas 49 cdans mis»fé

‘ por afio. (a7) Su frecuencia entre laa llamadas Calagcnoaia. o

‘;“fmueatra menor incidencia que la Artritin Rcumutuidc. 1: ’1|brl

:ﬂ?i;iiﬂeumética 0 el Lupuo Eritematuso Siotémico, v mayor que la dc-

: ﬁvlila Fulimioaltia. Poliartlrltie Nodnaa Y Angeitta Nocroaantt.»»
o T |

3 '{' Loe grupul de ndadeo entre los JD v loa 50 |ﬂoa eon lou -

-ngés afectados- no obutantc haberno rlportado caanl que 1n1cil~

 75ron a los BD aﬂul d! ldad. El calu mén Jovnn raportado on 1
;‘literatura, ca 1 de uns p!Ci!NuI do 6 mnnun dn eded y uxint

“fﬂﬁun, puulicaczén rllnlctn a unu 1nf|ntc qul nuciﬁ cnn lclian-

?}esclerodérmical y cuya madr: era portndnra de €. S P..(IS)

A peaar dn lo antcrint, 01 dilgnélticn de. 18 -nfcrmedad

;‘:f:antea de la pubertld, ua rero. La muvﬂrfiﬂciﬂinci‘ oe °°"V

xwfen las mujerll cn prnporctén dl h sl nn vnrtul nutndilticno

 ”fy na parlcn dc un modo gnneral habcr pr!dlupuliciﬁn rlcill

  _aunqu| e hava mcnclenadn qut lntrc lll mujcrcn nlgrla hnv '

v“'yor,prcduminio dn 1- unfermedad.v B




e
V.~ ETIOPATOGENIA,

Numerasos factores han,sido 1nvolucfédos en el or{gen dg- 'fé
-la E.S.P., por lé presencia frecuente de Caltinosis Intersti?-
cial. Se traté de responsabilizar a las peqturbaqioneé,célcif :'ff
cas del orfgénkde la enFefmedad,~perdfno ge demdétraron altqu‘

- ciones del metabblismo delycalciu nien los casos‘de extrema --‘,°f3

-”Gaiéinosis. Lae calcificacinnes son eecundarias a las altera-v
‘*:vciones del’ tejido cnnjuntivo. De igual manera el exceso de [
i ,liminacién urinaria de catabolitos de triptéfano en la E. s, P.,~
‘:;ﬁffrepreaenta un. aapecto secundarln y ha sida demusnrado en: otrasg
‘Q*éxfenrermedadea del tejida conjuntivu. (33) o

! ' Fué demnstrada 1l poeibilidad de que ls serotonina deter-ﬁ
. ‘f m1nc 1nflamac16n y fibrnsis tiaular v también se sabe que la -

S lerutnnina causa hipertensiﬁn pulmonar, dlaminuva 1 flujo sani

:  1_,v:guinm:a renal y contrae los vaaos sangufneos de la piel ¥ que -
ifel empleo de antiaerotoninicos bloqucar(a la flhroaia cuténea.f
 }1eaos lstudlos en la E S. P., no ae han confirmado. (39) T‘ -

| La inmunoglobulina E ae determiné tn doo pacientes do E. ;

1‘” S P. y es. ponible que éete hallazgo puldl representar, una va-w

;fliosa contribucién ya que la IgE cunducc a la 11berac16n de sef
 "f?ruton1na, travta de su Fljaclén en los baaéfiloa v mastoci-—';

~Un hecho de

5mlvor significadn’enyla E’SfP., (T3 la poca o-

( lnflamaetd, cclullr",naloa diveraulf

”Lfampuco nay’uvldencian?de‘prulifcracid



‘ ’¢,,té tal vez 1mplicada en. 8u patogénesis. (23)

1‘:'5'13 fisiopatalug{a de la enfermedad. La txintencia dl una Bnll;_

;3'f: genus1s en 1s dermis, lndicuria que el mctaboliamo colégeno vy ;

pudiera ser implicade en las alteracidnes colégenas., La piobiéa-1

“necrfisis fibrinoide solo se identifica en determihédas lesige-
nes renales. Admitir que la €.5.P. sea una enFermédad eminén- '
temente reparadaré; esto es, la dltima etapa del procésp infla -

- matorio, es muy diffcil; ya que faltan los elementos enatomopa
tolfgicos de lésqfases iniciales‘de la reaccién'inflématarié, -
y auﬁ as{ ser{an tqn‘fugaées due eacaparian al dbserVBdur.més

aterito. La preseﬁcia de alteracionea Qﬂébdiarea ehfcbsi to-- -

: dus 108 sectnres del organismo, no aolo en la microcircula---:f

cién cuténea sino también a nivel de lua pulmonea, riﬂonea v
,‘musculos aumenta la poaibilidad de que la E.5. P. aea una. en-- -

fermedad fundamentalmente vaacular v de que la eerotonina es‘

i La. comprenaiﬁn del metabollsmo de la colégena v de hl --

‘sustancla fundamental, podré coutribulr e le. eompranuién dc -;.

"f su 1nhibiciﬂn podria representar impnrtantla fuctorea causa--:
T?Jff,les en 1o enfermedad. Es. factibll GUE 1o c°1°9‘"°°1’ 5' m”e°'
}'ffkjtre inactiva en la E 5 P.. (10) | ‘:

e La E. 5. F. tiene muchaa caracter{aticaa clInicau en cumun' 

~;; cnn otras lnfermedadaa reumattcaa (Lupua Eritematneu Sic 'mi-

~ﬁArtr1tln Reumatnide v Polimiaaitia).h Ln alnciacién dc E.

5con ll SIndrnmu‘dc‘SJbgren y cun mnnur frccuencia hon ll

"oi"itis v lasiablrmalidades aaroléglcau obeervadas en la

@mayaria de los enfermna, cnma la presencil de anticuerpoi e



,v;.jgx'_v__

vtiﬁucleares; factar Reumatoide, Hipergamaglobulinemia Poljclpf

hal} sugieren alguna aberracidn irmunitaria,  En laractuéllqadlf
 ﬁéy escasa evidencia de algﬁh mecanismo humoral en la:patdge-e
nia de la enfermedad. Las inmunoglobulinas no han sido encons
tradas épbre la unifn dermneﬁidérmica en la E.5.P., qunque‘els -
examen de las lesiones fibrinaoides que se observan en lésvba--A[:

redes de las arteriolas renales han revelado la presercis de -

gamma globUlina y de complemento. La capacidad de los linfbéif';

'atos de laa enfermns de E S. P. para deatruir los fibrnblastoe -

embriunariua en lna cultivoa de tejidnu. puede indicar una al-’m;;

fteracién de le Inmunidad Celulur en eatos enfermos.» Sln embar

go en contraate con otras enfermedadea autninmunitarias. la in’

ikff 'filtraciﬁn celular en el paciente con Esclerndermiu es minima-,

g faltas: en tndoe ns 6rganns exceptuandn lua sinuviales. en
dundc reuninnea 1mpartantes de linfocitos y de célulaa plnlmi
; ticus puldcn uer halladne. Desafortunadamente. la invcstiqa-

jffciﬂn de la patogenia dl la E S.P. se cncunntra gravomnntl frc

inada por la faltu de un animal que sirvn'ﬂe modela axperimcn--

S taL a2)

Le preaencia de anticuerpos :spec!f!cos cuntra écidn ribo*

“fnucleicn (RNA) cun dlferunte enpecifieidad antig‘nica de. la

’3%¥  52 10. gnticugrpﬂl encontrados en el L E S., suqilrl qul un vif

~-1s£f
ﬁ'un virun RNA pcnetrarn en: los Fibroblaatnl. pudrilrmodificur

“1jrus RNA pulda uer cauaa du la 1n1ciac16n d: la lnfornldsd.

ila 1nform¢c16nrgu'



 -ﬁ“f1a cuncluliﬁn de que 1a cnlégl

®s el dato histnlﬁgicn dlsfihtlvu de la E.5.P.. 'Los‘ribroblas't

tos de la piel de estns pacientea tienen una mayor actiuidad -
tde la enzima procnlégena peptidasa con produccién & & 5 veces'i
mayor. de colégena madura, en cumparacién con los flhrnblastos-fﬂ
de piel nurmel. (28) ’ _
| ~ Leriche y Lung hen demostredo mediante métudoa quimicua’-'iz
"Qn aumenta eh el contenido de ﬁalcld en'lé piel’esclerudérmidaﬁ :
en relacién con 1a piel normel. (25) 0 ses, que seglin parece-f
p'loa grandes dapﬂaitoa de calulo conocidos clinicamentc con el-‘
‘ {Fnambre de Cilcinusis, son una’ aimple exageraciﬁn de esta ten--
" idenc1a al dapéaitc du calcio en loa tejidoo lselerodérmicou.
.”;cmpleando cumidal aprnpladaa parn reducir 1- tngtnta dl calciol
' ;durante pnr!odoa dn tiempa adecuadna, obalrvaron una i:tancién;

"idl calciu y fﬁlfnro en ll cato dl la Eaclcrudtrmia. Ll:ganfl

leuionada tienc ci!rtl arini,J

'3“i,dad cnn cl calcio v qul na ae uidemoatrado un traltorno prima;

:k"lrio dcl mctahnlinmo del calcio. Apoya adtmi. lu htpétcsis ll

'vnnrmalidud de’ las calcemian v fuofntcmian cn ln. Bllnl dl El-

7ft'c1:rndlrmia v dn Calcinuais. y 1- conacidl aflnidld do loo gl,

'tﬁilcn cun 01 calctn. cama han dcnootrado Amblrg vﬂL nnbury. No-

"xprulba alguna de qua !xi ‘;" ’l_”: ' idilmu cn 1.




Par otra parte la ptoddcciﬁn de lesiones ééciérbdérﬁatolé‘f

b‘dea en rataa Jﬂvenes administrandﬂ hormona parotiroidea es un:i
7j dato en favur de un trastorno primario del metabolismo célcicn.;
: Sugieren también esta'hipﬁteais los depbsitos masivos de cal-s

V': cio‘dﬁservadoe deaﬁuéa de ddéié‘prulonghdae‘y exceaivas de‘vi;  ?

tamina D, Estos depfsitos son radiolégicemente 1ndiat1ngu1bleli§

' ‘da loa de la Calcinneia circunacrita, pero desaparecen cuandu-f;;

‘  se ouprime la vitamins "O*, mientraa quo par desgraciu los de-‘fﬁ

‘bidoa 'y lau Calcinoaio son ptrmancntcl. :

B Dtru nxpllcacidn poliblc de eatol dlpéoitoa do calcio nu
‘E}liunn rcttncién primaria do cllcio y félforo. o bien uﬂl oxcro-
f‘cién 1naufic1-ntc, 1o quc dlril lugar ll dcpdsito continuado
Ew;‘kifdo cnlcio lobru un foco orlginllncntc nicroocépico. Sc ha ln-
‘Hf;ainuado quo 1. combinacién de rctlncién dc clleio v fdnforu -

“”'f;ﬂprnplciaria une- 1n|uf1cicncln rcnal, y ca cicrto que. cn ll Ei

'}clnrodltuie aon frncucntcn lno leolonco runilon. Ahnrl hiln,

‘;fll lnouficionciu ronll frlnc- no e una enrlcttrflttco do 107

o | nfcrmldld v li IDI rlﬂonnl constttuycifun flctor dl 10 lilll
-ﬂf ;il| prcciso quc nu funcidn ll plrturbl dc uno nonlrl .alcctivo
fffiJfSnn cnmo fulrl nn DUId! cxclulrll,dll todo 1- polihilldld d

: ighnn pcrturblcién d|1 motabolllno dol cllciu cuno foct'”’

'*E“erlo. méo -que lncundlrlo |n 1- tioloqil}di ll Etclnrndlrnl-

llycllcinonil. (22)



. me hafdéééritn aldedGhenu'dé ldvﬁéiuléiL.E.‘en 1a E.S.P.; En-;
" los 727 casos de Tuffanelli y’Cbls., éé‘ciia el 5% 9 utroa’hqa :
ta 21 19%. La presencise de una falsa reacciﬂn'serulégicﬁnde f i
,Lues, ha ﬁldn.repurtada en porceﬁﬁajés gque Vén'delrs% alﬁij%;ﬁ :
En cuanto al factor Reumatoide identificeble por la prueba'de-f3
‘Létex, eavhalladq muy'frecuentemente con;pusibilidad de 17% aé;ih
41% de los casos. (42) o o ‘-i
Se ha venidn llamandn 1a atencidn para la identificecién- B
-.de fectnres antinucleares an términoa aigniricativos en la E.
| '5 P princlpalmentn factores antlnucleolarea. que serian 1o8 -

més curacttriaticot da la tnfnrmedad. El patrén de 1nmunof1u”t

”*{;'recencia nuclnar mé. ohaervndo en 1a E S.P., ea el tipo nucloo

: 'ﬁ.-lur, snlo ucalionalmnntl, gl patrén homng(nno. El lntcntn

'f;,de deturminaci&n dl anticuerpou antimulculo y nntltiroidea ha

‘Vngfrecidn rcuultanao sin mayor aignlficacidn V. llama 1- atunciﬂn

l',la aunencil dc antlcucrpua antipicl. Finllnentn la incldtnct

"f,>da hipergamuglnbultntmla co qrandc, uunqul !xiotln num.roo

 caaou cun ctfrao no:malas y huuta cnn hipoglmnglobultnnnia,

- Las prulbll cutlnnul con 01 DNA lo han uoatrldo ncgatlvu
ffy nn e ha pudido 1dtntificar hnltn Il mumnnto, nvidcnctnu ql g
ffrlo de antlcunrpoo fijoo tn 1: E.S P.. Ll. dlttrminldiunll dc

fi*lua dlvurnaa 1nmunng1ubu11nln nlda prlllﬂtln;dl llpociuléqu .

p'-n. aer’ utu -1 u-gnamco v -1 ontmn nnto fmo _tug‘n
co de: 1- anfermndld. (25) o

Li lxiutnncialdl E S.P. cn los fz‘ilinMven

ﬂnﬁnltldflticn-*par 10 tento, no




parece haber cunﬁénid0~genético en la enfermedad. Algungs es-~

ftudius; atin careciendo de mejores anédlisis criticos, demostra-
ron andrmalidades en 33% de los cromosomas en 10 pacientes con
£.5.P., admitiéndose que buede gcurrir alguna alteracién de na
turaleza téxica en individuos con predisposicidn genética. (20)

Se hé sugeridovﬁna etioiogfa "viral" o un efecto deéencae.:‘
denante en casaos en las cuales un exahtemarviral con distribu~
" cibn dada anuncia la.iniciabién'de‘Esclgrodermia del sihdrnmef_ 
 C5rq1n§idé,'can exposicién de clnrufd qé poliV;nilo y tox;ci-- _
dad va'_ liba_ Bleomicina, ‘va_"n_Jg,ie’.ren que .exiatve‘,una.'via fi‘nal,quman_-;i
'pé‘rg lak'iesié\n’; vaé‘chl_ér'viﬁge,‘ puede 'p‘i-ddlucf‘i‘., r e#f.as al‘teraciunesx"

('-'247)
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©UI.- GUADRO CLINICO Y PATOLOGIA.
1.~ AFECTACION DERMICA V SUBCUTANER.

Aunque hay aléunus pacientes que mueren débido a ésta eﬁ?‘
‘errmedad sin presanfar dgmasiadas‘manifestacianes cutéreas, e? 1
11o no es la regia, ga_que en ig mayof{a de loSppacientes es”-"
en la piel donde la eﬁférmedad seimaniﬁigsta con ﬁaynr iﬁtEnégf.l

e déd...La ptimera alteradiﬁh Frecuentemenﬁe apa:ace en los de--

. dos de'iés~mahns; qUe'se'torhan tirantes y tumEfactos; este qg;;*
,pectu es. debidn al edema en las fasea iniciales,»vyposteribféL;{fv

 ,f.mente a un engroaamientu escleroan de la piel. »Coﬁfdrme'evuiﬁ‘“ﬁﬁ

uciuna 81 curan de la enfermedad, aparecen manifestaciones cutézm;@

?fffgneas en otraa partes del cuerpo, en particular ‘en la cara, -

::*J;piel del cuello y ‘en la parte superiar del tﬁrax.‘ ‘Los dedua»-i
:?de laa pies, al contrario de loa -de las manos se afectan tarde:
.;fen el curau de la enfermedld‘ (Flg. 1) A medida que la en?er-;
'gmedad va prngreaando aparecen cnntracturas en flexi&n de las -f
-?ménus y ulceraa recurreates Y refractarias en la punta de los-f
jl?dedua. En esta zona puede ser intensa la etrufia de la piel v-
: ;tejidn aubcuténeo, y el pulpejo del dedn puede presentar una -;

fgrun reduccién de tamaﬂn., En eata fsse no. es rara la disolu--

1ciﬁn de la falange termlnal (acro-osteulisis) ln cuél puedef-

Lcantribuir también a la diaminuciﬂn de tamaﬁn del pulpeju. -

,jFig. 2 y 3)f La audoracidn eatl dlaminuida v pueden kparecer

'alcificacionea subn'



~clinica o radiclfpica.

Las lesiones de la cara dan lugar a und inmobilidad nota=
“ble y caracter{stica., Algunos pacientes con esta enfermedéd’;ﬁ

| guardan cierto pafecida superficial entre ello. (Fig, &4 y 5) .
La piel situada alrededor de la nariz se hace tirante, dandn:§?
‘iugar a uﬁ;afilamientn facial tipico, (Fig. 6) en tanto que 55?
las alteraciones cutdneas alrededor de las labios puede difiAfE

cultar la épertura’de la boca y la alimentaéién. (Fig. 77 La-f

o .piel que rodea a la boca esté frecuentemente fFruncida y tiran-

"‘ te.- Las alteraciunes de la piel que recubre el torax pueden -’i
dlficultar la respiracidn. \ | ' |

Las alteractqnes.cuténeaé que ffecuenteﬁghtg sgﬁpfeéeﬁ;aéit
}isdn:r o | | | » o er
" le- Tirantez, engrosamiento v edema;“‘

| 2.-;AtroFia de la dermis y tej1da subcuténeo.

;3;-fA1teracianes Ug la pigmentacidn. Es frecuente hallar-

,un aumento gEneral1zada de 1a pigmentacién. También,
‘pueden aparecer zonas de despifmentaciﬂn (Uitiliga).i
b.k.- Ausencia de suduraciﬁn de vello o pela en la zona a-L%f
Fectada..' | ,.. S ‘ '

v::.S.; Telangiectasias V. araﬁaa uasculares, que pueden ser -.;2

"; marcadaa en la cara. (Fig. 6)

k “‘.ffksgf;UIceras cuténeas v gangrena. ,
"ﬂ'En algunos casns la enfermedad puede ser muy sEVera en lo

adedos. Puede aparecer una autnamputaciﬁn d“blos edns aislada-

o asaciada . ulceraa 1ntensas y gangrenaf,f




jah‘cési siehpre’la,preaencia de un fenfmenn de Raypaud 1nﬁehg L

80, R ' o

Lus’estudiaa radiolégicaos pﬁeden mostrar una desapariC16n ;;

de lés penachos de las falanges terminales y una calcificacin i
de las partas blandes. E1 hallazgo de ambus aighos radinlégi--’

| cos es casi diagnéstico del proceso. (Fig. 8 y 9) Es importan :
f,te cnnacer que existen otras. ceusas que dan lugar a esta ima-?

gen radiolégica' Enfermedad de Ravnaud primaria' vasculapat{ssV

:trauméticas o ateromatoaaa- lesiunea nervlosas aensitivas, cen}
Ztralea o perlféricaa. de’ larga evoluciﬂn, que se ven en cnndi-

' cianeu comn la Diabetes Mellitus, Tabes Dursal Siringumielia

"1wy Lepra' Artritia Paoriésica. 1nfecclones pidgenas del pulpejox

'”5 traumat1smns de 1s falange terminal Hlperparatiroldiamo' Sar-

',"gcoidnsia. Recientemente se ha descrito la Acro- steollaia comn

"?una enfermedad 1nduatrial que aparece en hombres expuestos ai-

?7;w;cloruro de pallviniln' eetos sujetoa deaarrollan un fen&menow

”f*ﬂe Ravnaud v una erupci&n cut!nea de laa manua juntn con lisi

 fde algunas de las falangea terminales de las manns.f ~ _ L

7.- Calclflcaciﬁn de las partes blandal.‘

(S{ndrome ae Thlbierg-weissenbach)

e Calcinusia ‘se nmm, por def’inieién, el ’pi‘el v te;l_
@fdu subcuténeo. En la E.S P. los depﬁuitoa ne*caleio pueden ~

;iser diminutos v hallarae aolo mediante 21{ xamen1rtdin16g1co




Ce29 .

parece que la cantidad de culégena cuténea esté aumentada, Juz
gada por la medida de 1a cnncentraclén de Hidroxiprulina. ‘AQg
més,rlus estudios con d1Fr30016n de los rayos X y con el miC:qg
) thio electrinico, junto con el andlisis de las aminuécidos §g
gieren gque la cnlégena dérmicé en la Esclerndermia‘es idéntica
:) labcolégena normal. La annmalia parece estar situada en- los
‘_cumpIEJOJ proteina pulisacérldus no culégenns, los cuales pare
: ce,ser que estén presentes en pannidaﬁes aumentadas. Microsco
Picamente se halla un_ligéru infiltrado debééluias"infiamétd--

- rias drénicas.situédu éntfé'lés haces de Fibrasdculégehasfv1qlf

v'fffrededandeklcs vaacs’sahguineos. Las Fibras cnlégenas puedéh 5”

H"raparecer tumefactas exiatiendu antre ellas un liquido edemauo“

Més adelante la hipertrofia del tejidn cnnjuntivo puede -“
"‘iubliterar lns fuliculus pilosos. gléndulas sebéceas v vaaus —~i;

 sanguIneos. Es impurtante mencxnnar, que en muchas ucasiones-jf
'  1a. binpsia cuténea no ayuda al diagnésticn. inclusu cuandn re

”xisten cambios cuténens euidentes. También vale la pena seﬂa-f,

fyk}lar que puede existir una afectacién visceral intensa cun cam-‘ff

ﬁﬁﬁQbioB cuténens mfnimos ° sin ellns. En realidad ha sidn el re-j_

5 conucimiento de las manifestacinnes azstémicas de esta enfermef
J‘dad lo que ha mutivado Ia preferencia del numbre de Eaclerosis»;

Siatémica Prngresiva. (32)






recdrrentu enle punta de los dodoo, ioe pulpejoa prl
: aentan un, gran reduccién de tamaﬂo. '







Fig. 5 Afuaminntu ncux tipico tclangicctuin en una
pacientn can Elcluo‘ o sutlmica Pragruwa. :




k'.;k-‘,xacinnaa en articulaci nes interfaléngices proximel
; *’deaaparicidn de los penschos da lss falange tlminu







jﬂz . 12 Ulceracién cutéries por depdeltos de calcio en
-~ gion maleolar 1ﬂt2rnade1 pie.
sindrone de CREST,”  ©

r
derechg, an; una'-‘pqqignte |




S

2. SISTEMA MUSCULO-ESQUELETICO.

Alrededor del 40% de los pacientes con esta enfermedad ~- -
v:pfesentan,'inicial o0 precozmente, dolores articulares fugaces
o una verdadera Artritis. La Poliartritis puede ser simétrica
y afecta principalmente a las pequefias articulaciones de las -
manus muﬁecas, codos, radillaa i tabiiloa- a medida que la en_:’
 fermedad prugresa la rigidez articular aumenta vy le rigidez -;}a
-_matutina puede ser un s{ntoma prominente. La limitacién de mg. -

. vimientu de las manos se debe al engroaamiento y tirantez de -

";la piel peru también a le Artritis. En otraa articulacinnea-d
'Tg;pueden Existir signos lncales de inflamaciﬁn, y en la rodilla...%
“»ﬁiﬂodnan y Medsger., (36) han descrito un tipo eapecial de crepi,
’ﬂdﬂ:tacién correaaa que se advierte al palpar 1a rﬁtula durante -

‘flus mnvimientns de la pierna. Esta crepltacién ae debe, 8 la -

”‘~Fricc16n entre las superficies curiéceas de 1le bolsa subcuadri}

1 ’;5cup1ta1.

En 1a E.S. P., no se hallan n6du1os subcuténeoa reumatoi-
fdeos. ,Los cnmbioa histoldgicoa de la sinovial difiaren de losf
;;l};de la. Artritis ?eumatoide.‘ Lo més caracteriltico y llamativo-
: jes la fibrusis sinovial que En algunoe pacientca aracta eolo
s”pnrciones méa auperficial de la membrana ainnvtal, pero -

.iq“e en ntras cnnvierte a 1a miama en un tnjido hipocelular vi-

aiblemente denso y homogéneo. que rudea y ublitlra ) lus pequo

i asyveaos sanguinenz75{La auperficie? la ainovial puede es-

r:recubiertavpo ul



'errteménfe. En las fases iniciales p:eduminé”lalinfiitracién

de pequefios agregados focales de células inflamatgrias :rﬁhi--
casg, esparcidgs de forma difusa en la sinovial, y el<engrusé--r

' Miemtu de las paredes de los pequefos vasos sanguineos que no
’:han‘sidu obliteradeos por la fibrdsis sinovial.

Los hallazgos radiolfgicos sueien localizarse en las arti
culzaciones interfaldngicas y en las muﬁeéas, y consisten en -~
pinzamiento de la_ihterl{nea, gsteopordsis vuxtaafticular~y tu -
~ mefezccidn dé las partes biandas. No éuele habpr;érnsiunea.

. En la E.S. Poy puede haber natable afect3016n tend1nnsa. -fﬂl4
‘Clinicamente se manifiesta por ruido Y crep1taciones cor1éc=as_;¢3

‘aimilares a lag que se pregentan en las rodillas. Las lucall-l

H’:jiéciches electivas de eé£e7FEn6méno son las vaines tendinosas’

o de las musculas Flexores v extensores por encima de la muﬁeca ;

'7v las vainas tendinosas sltuadas por Enczma gel tabillo, en es'

; "fpecial 1a del tibial anterinr.' En ocasiones pueden oirse rui-‘:Lﬁ

fﬁ dos parecidoa cn loa deuos v en el cuello. Estas crepitacio--'
Jl”nes st deben. aparentemente a 1a fibrina depoaitads subre la -
_'veina tendinnua.a- | _ ' | ' ‘
: Eo rlru quo en euta enfermedld txiatan Intomaa clinicos—é
Ji5fd!°'fectac16n muscular, aunqul algunos pacinntta pueden mos--~
'gQTtra',raagna de Pnlimiusitia coexintentas. La dcbilidad muacu-
‘11lr pucde ser quizés un reflejn de la 1nteneidad dcl prncnln‘o;
‘del desuno musculnt lucal en la zonu dn 1aa rigidecln arttculn;

'.rel. Sin emburgo;fln- cnfermanlcnn [ S?P. prtaentanralgunas <

altarectanes qu




TR

:Eh alguros casos hay aumento de.las cifras de aldﬁlaéa sericé-
7,y la presencia de creatinuria. Ademds 105 estudios 819ctromigy
gréficos indican ligeras alteraciones musculares siendo carac-
‘teristico el hélla;go de potenciales de‘accién disminuidos con
“ura duracidn més corta que la pfomedio. En algunnsvcasus se -
han descrito potenciales de fibrilacidn expontérea, caracterig‘;

ticos de los misculos denervados. Al Examen microscepico se -

~§{,observa ademés de la presenc1a de alqunos 1nF11trados por célu‘

g las inflamatorias cronicas, Fibrusis del perimlsio v EpiMlSIU-  
7ﬁ,3unto con cambins UEQEneratiuus o necréticos de las fibras mus
. culares. El examen con el micrascopic electrénicu muestra unaf'

‘;dﬂgeneracidn granular de las Fibras muaculares v mlulisis par-'

c~al. 7 : :
Radiolégicamente adEmés de la resorcién de las Falanges-
‘"5termina1ea y en algunos casos. de las proximales y. cabeza del

cdbitn, se puede apreciar una osteuporasia generalizada. (5)




3.~ APARATO DIGESTIVO. .

“:Cuandu ia‘E.S.P.; afecta al»condubtu;gésffbinteétihal, el
eséfagnvea el segmento mésralteradu.‘ Esta parte es no sole ia"
1ocalizac16n més cumun, sino que la mavnria de los enfermos con‘
E.5.P. presentan alteraciones esuf&gicga. El sintnma ‘més fre-

- cuente y precdz es la disfagia, en’eapecial para los alimentas .“

~'_f5611dda. “Le Eaufagitia por refluja puede dar- lugar a Pirosia,

y 1a Eatenosls del terclo 1nferior del eadfugo puede praducir-' %

"'gvregurgitaciﬁn dl los elimentoa. Estoa sintamaa pueden estar ey

",4cauaadna por la atrofia de 1a muaculatura lisa del eséfago jun f;

'3f §} to con alteraciunee fibrosao de la pared., La felta de ondas -'13

:  5Iﬂ;per1at£1t1cae producc una retenciﬁn del bolo alimenticlo QUE " ?

he de d"c'“d” por el '!6f!90 mercld LRE gravodad. Cuando -

ffla afnctaciﬁn nuefigica es intonoa pucdl ae: impoaihle dnglu--

; gt1r cn puaici&n aupina. Lnl datou qun sc poacen ln le: actuali}

E dud 1nd1cln quo cl deflcto clofaqico on ll E 5 P., cnti lituu- &
fdo nn luo mucnulol m‘l qul en lol olomcntol nlurnlto. : e
Lll altcracionnu rldinlﬁqicln clofigiclo o 1. E.S P.. dii

 fff1|r¢n dn 1-. dc ln Acallnia- ‘an nl_priucr caso 01 otéfago ja- 1
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La afectuéidn dei intestino grué#u'y delgado 'da lugar a - fi
i  &'divef9ué‘cuaers'blfhicns.' Ademds de una sensacién‘de repie-;
xiénry distencién abdominales.‘cpn dolores y calambres abdami-
néles intermifentes, los pacienfes pﬁeden présentar dé‘FnrMa -
»alternante cnnstipaciﬁn y diarreas, en algunus casos puede ha-‘
'1 ber una esteaturrea pranunciada y una pérdlda notaale de peso.

ol etinlog[a de la esteatorrea en eata enfermedad se habia cnn i

- et slderado que era deblda g la. superpasiciﬁn de diversus Facto-«" w

eisf?fres tales cnmo la alteraciﬁn de la motilidad 1nteatinal la- a-?‘

':i.:_;’fect:acién de la pared 1ntestina1 por la °nf'er"‘ed°d- "“"’“”""
G;fl :ci6n linfética ' reduccién del aporte SBHQUfneo arterial dEI -
";intestino. Sin embargo, recientemente se ha demnstrado que 10
| proliferac16n bacteriana en ls luz de la purcién auperinr del :

flinteatino delgado puede Jugar un papel muy 1mpurtunte en. 1a --i

“”prnduccldn de esteatorrea. La adminietraciﬁn de antimicrobia-

nos de amplio espectrn du lugar a una mejuria eapectacular de
la esteatorrea, graciaa a la 1nh1bic16n del aumento de crcci--
'miento bactcriano 'R laa asaa atdnicaa del intnstino dllgado;?

El examen radiolﬁglco del intlatlno delgado puede poner

”Vé;manifleatn una 1magen llanativa doﬁdilatacién, alcanzunda ‘-

bﬂtamaﬂo 2 o 3 vecea superiur 01 normal v auta dilltacidn pue

persiatir durante clerto tiempn.



: ,Dilatacién, rigidez, v pseudndlver*fculus de boca ancha an espe
,cial en el colnn transverso 0 descendente., Estos diverticulas,-:
.Pueden retener bario después quc el paciente hava evacuado elf ff

Antestino. La imagen de estos divertfculos se diotinguan de -

. 1a divcrticulésla verdadera por el tamaﬂo de las hocas. que enf
18 E.S.P, son anchua. en tanto quc la divertlculéuts tienden  f
- ser entrlchal. ‘ _ | AR _ :

o Lns tollnqicctasias 1ntlatinaltl pueden pruducir une nér-

k‘“;didn dn llngrt suricicnte para qut 01 pnciente prennnte una a-

'"'ﬂncnia l1901'1°"1v°' (5)




~]}'geroa clmbiua 3 1- conflguracién de los llgmontoa ST v qnd..-

‘ 1fT, y en llgunal dor!vnclonn., dlprunionnn v lltnrlcionni dol

-

" 4,- SISTEMA CARDIOVASCULAR.

.:El cnrazén puede afectarse en la €£.5.P. siendo difficil el B
. valdrar el papel relativo de la-dfectaciﬁn curdiaci v pulmuhlr
en la produccién de 1a dinneu del paciente. ) f

Puedln presenterae °°’51°m°9°110o perlcarditia. arritmias,l”?

soplos, 1nauficiencia mtocirdica 100 cuales puidnn preceder a.
otros’ a{ntomla de e cnfnrmedad. Lu. eetudiu. de cateteriza--
g c16n card!aca puedon moltrnr ls. prlllncll do ‘uns hipﬂrtlnaién
,:pulmonar nigntficattvu. inclueo en algunon cunou ein qu. nxin-
‘1,‘ta una ftbronin pulmannr -vidlntc.‘ En ll cloctrocurﬂiogramn:'

_puedo oblcrvnroc prolunqnclén dn los cnpacioo FR QRS y QT. ll_f

”complljo RS, s- hu llﬂllldﬂ 1- prlolnctn dc ‘un’ bloquco aur'

ﬁalculnvontricullr progrloivo dlbldo o 1- dcpoliciﬁn d- eall‘

Htl (nur:culo-vcntricullr).‘ En ll

'W;;an el ralclculo dn‘ _
‘1putoldgtcu puudc cncoﬁtrlrat unl fibrollo mincardicl difull ¥
 une pcricnrdttln fibronn. Lo- lnfornos con 1nauf1c1|nc1| cor-
;diucu cangcotiv- rnlpondon mll l 1- digoxinl, v prolnntln enn-

o ruptdo: .lﬂllll d! 1ntox1clc16n uor ll ni.mn."fff}f**?

'nuy frccuontl o cltn unftrnc“'

i?fidad. pudinndo prl dnr‘ll opnr jtdn do otron lintnnn- clinicoo
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L cién expunténea ucaainnal ‘de las puntas de las falanges dista-

'lee o incluso de todo el dedo, La arteriugraffa puede mastrar f:
un eatrechamientn u’un bluquén de las arterias digitales; laa-
imégenes son parecidas a las &e las lesiones arteriales de la-

Artritis Reumatoide. En la E.S5.P., puede vgrﬁe como las arte-

riag de los dedos estén recubilertes por un tejido colégeno den o

- 80 y se puede apreciar coma el procesc Esclerodérmico afecta -

‘@ la plel, arteriss, srtericlas, venss y nervios en grado va--

" ‘riable. Se debe aconséjar alvpaciehté que use Quantéé éh lag-
‘r_'k‘épncaa rrias v que pruteja las masnos del frio y de ‘los trauma-
f“tiamoa. | ‘ S 1 |

Bl fenémenn de Raynaud ea fracuante al lnich v caui cnns ;

ﬁf»tantl durante 1: lvnlucién de la enfermedad. principalmente en}

el tipo Acrueaclerﬁtico. Sa ha . eapeculada que las alteracionesu

= ‘ivatculares periféricas en. la E.S. Pe, puedan ser ulcundarias a-"

m- lniones de 1a pm. ‘Stn embarnn v "ti "“"1“1“ q“"

filll unnrmalidadea vascularll oun 1nd¢pcndilntes y pueden ser: &

'_1dnnt1f1cadaa no unlo s nivul pcriférico._ 1nn tambiin en !1 -

5;’1-1ntlrior de cali todna lnn 6rgannl._ Lll mudif&cacionco vaacu-‘

ffff larcf“aon a vneea oimplen probleman vuucularln ' utrul conal--j

;;f 'cu|ncia| dl alteracioncs orgunicao ln lu latructura.f El txs-~g

"“inn hiltoldgieo dcl tljidn do pucilntul llcllrnuitmicnl rlv¢1| 

5?7jfr|cuont!mcntn hipcrtrnfia dn 1- mldia v prnlifuracidn'dc5 




- ‘menos pueden ocurrir & nivel visceral. Exémenes capilaroscépi

nos.iﬁdiéan gque el Flujc7§anguined capilar en la piel se redu-
L éé'huchu. ‘Tal'hechu.puedé éer>résultadn de la prbliferacién -
de la coldégena que produce dhliteracién afterinlar y/0 vasoes-
pasmo capilar o arterinlar._ Existen algunos eétﬁdios; sin em-
:b:rgu, cuyas medicicnes del Flugu sanguineu fueron normales en

as Areas. cuténeas envueltas en lns tejidos subcuténeas de los

‘;antebrazus. Pur tantn, en relacidn con estos aspectos parecen“7ff

,‘ucurrlr varias cnntradlccxones..a,’
| La Esclerudermia puede ser diferEnciada de la enfermedad-*

Wj‘de Raynaud b jo el examen cap1laroscupicn' el nimero de tiran-vi

“. gtez capilar esta redu01do y se observa marcada 1rregularidad -

de lua m1smos. Elertns capilares son’ menores vy ntros maynres-

J p‘de 10 nurmal.; Los casus con Fenémenu de Raynaud antiguos v aé'

:uiverna, son loe que ucasionan Ia reaorcién Geen de Ias Falangel

‘H’*‘;;terminalea y pueden llegar a producir gangrena.;?

'wﬂjflflangiectlaias en la. £.S

Loe estudioa histupltoldgicos e hiatoquimicns dc las te

:P' veépe.ia1mente aquellaa de tipo T

"ftICulo macular, muestran algunoa aapectoa de la Enclorodcrmil‘

ff-y”de la in?luencia degen;rativu actinica-climaticl;l En el exe

',h‘men microecopico de talen anomaliaa vascularca ae obnerva un“

” acumu1ac16n dc éreaa relativamentl peq lﬂas dc un gran numero;

s ;1jde capila es alargadoarco jdeaigualdadvon llvgruaor de suo pa




"peutica con guanetidina indican que en los esclerndérmicoe y
en menar grado en lus 1nd1viduaa con sfndrume de Raynaud hav-‘ﬁr
intarrupcién de la mlcroclrculaC16n cuténea inducida por el -
.Frio. _Este defecto puede ser ‘importante en la patngénesis‘de
la enfermedad vy conducir a una terébeuti;a més 1égica,;puea - ‘ 
en su case no se esperaria a la fase de fibrosis 1rreversib1e,f"
pudiendose utilizar la guanetidina en dnais maderadas que ha

'blnqueadn la respuesta al FrIu. (5)




5.~ APARATO RESPIRATORIO.

- ‘Los éinﬁomaé,resuirgtorins_snn'bastantéifreﬁuéhteéfeﬁ Légfii
‘enfermas convE.S.P., giehdo el mas cuhdn‘la'disnea de esfudr;$ 
zo, ' Los enfermos pueden presentar témhiéh tos con espe:toram~
"yéién variables, hemaptisié dnior p19urft1co v, con'menor ffo;i

,1cuenc1a, la aFectacién respiratoria puede acompanarse de bro--:

-Htes febriles repetidos. Los hallazgns exploratorios son encn-‘

'1,gsus a-no ser que exieta un derrame pleural, pern esta manifuu—

’ki“f*tacién ] tard!a y puede ser debida a 1a insuficiencia card!u

x'_'ca congestiva.~ Lo més camun es auecultar algunos estertnre “

vcrepitantes diaperuaa en lua campna pulmonares, clarn qpe culn

:ﬁ”ﬂfifdu el enfermo tienu una inauflciencia cardiaca 1zquierda pue-

',1f?den oirse eatertnres crepitantes grueaos en lus bases pulmana-

”f%,res,i En lua casua con una fibrosis pulmanar de latga duracién

”“"Q;puede aparecer un hipocratiamo digital pero eute hallszgo en

fmenoa frecuente en la fibrusia pulmunar de cata enfermedad dul
;en la de utras etinlug{as.‘ La explicacién de esta diferencla
;puede estribar en la diamiﬁucién del flujo uanguinco artlritl-
;déglos dedos Tasocildn con ¢1~€en6meno dc ?aynuud Y la nnclcgg
actilta. ;T; i' | | k e

Elftejido 1nteraticial pulmonar ea usiento del procesu




iy fffipueden dar lugar a una 1magen da pulmén aplanedu. Cuandu e

' 3ftoa quiatla sumnntan de tamaﬂo pueden rnmplrle dandn lugar'a

. mer cxaminado culdudonumentl buncindnll otrnl niqnus dl Euclc

'”»W?Trnsin Si-t‘mlcl Prnqreaivu. En 6uta enfcrmldad tambi‘n pucde

"161 hallézgo radinlﬁglcubméaﬂfrecuenta‘és qn‘moteédd v en4;
tfélezadn difuso de denéidadéa iiﬁéares, localizades en las bz i
aeé'ﬁUImnnarea;' Gradualmente ests imagen progress hasta apaqg‘ 
iée:'una fibrosis pulmonar simétrice que tiene su méxima densi-"
ded en lag bases. Es céracterfatico que no se afectaﬁ les re- |
giones hiiiareﬁ y loe vertices—pulmunarea. Es rarn que la Fi-}'
brosis see unilateral, pero cuando ello sucede el pulmén dere-1 i

chu ee afecta con més frecuencis que el 1zquierdo. En unoa -

pocos casus la fihrosia puede ser de tipo nodular y semegar -
una neumcconiusia. La aegunda imagen produclda por los cam-~-i
'bina fibrnaoa aon lan uombraa quisticaa, que-. se ubservan m::bx-ei
todo en lau éreaa aubpleural, basel v uaravertebral.; Eatas pe_

53vquenas aombras tienan un diémetrn apruximsdo de unua 5 mm.vv}

’un,rlumntdrax capnntinun. Cualquier pa:itnte cnn una fibroai

g,pulmonar o un pulmén aplanado da ctiologin puco claru. dtb! -

;darse pllurccils. nngrolamiento dl la plnura y derraml pleural

ylcuando hay |uplrpu¢|tn| camhiol dc nlumonitll drvdcma pulma-

nnr. 18 tntlrpru lciﬁn dl ll pluca rldlogrifica;nul 3 lcr difi
cax. (5) ' R o



"~ HIPERTENSION PULMONAR.

»_La.Hipertensiﬁn puede ser ligefa y pésar,inadVErﬁida, 0 -
bien lo bastante intensa gue dumine el cuadro clinicoide la en
Fermédad y cause la muerte del pacieﬁtg. . Puede aer’resultadb
del remplazamiento del lecho Vascﬁlar pulmonar puf la-Fibrusis

“pulmbnar o bien por hipnkemia‘debida a_la é1teraci6n de la di-
'r‘fuéién dé'ux{geno 0 més Frecgéntemente a cambios de las arte-
f?riaa pulmnnares. La'éfebtabiéﬁ &e 1as éfterias’pulmonares en

'la E.S. P., se caracteriza pur la hiperplasia de 1a intzma e --?[’:

“*vffhipertrofia de la media. Lesiones arterialea aim1lares pueden 

‘fdarse en la hipertenaién pulmonar de cauau descunucida. (5)




6.- SISTEMA RENAL.

' Aunque'iaa e§timédidnea sobre la Frecuencia de muertes —; 5“
debidas a la‘éfécéacidn renal en 1a E.5.P. sén variables, na - i
bl‘ héy ninguna duda de gque las manifestaciones renales constituQ-_fé

Syen unyéompnnente {mportante de la misma. La\aféctacién’fenal
suele presentarse después de que,éllpacientE‘hé mostrada otros:

' aIntomas de la enfermedad. Un hecho destacable es la rapidei

s ;'cnn que ‘se presenta la hipertensxén V el cuadro clinlco de’ 1n

 TfCauF1cienciavrena1. Lua pacientes DUEde" marir de fDrma répida;

4"f{pnr hipertensiﬁn maligna o por uremia- el tratamientu h*poten

'"fsar puede ser pucn eficéz. En algunus casos 1a unica manifea

" tacién de alteracién de la funcxon renal puede ser una prutei

Yv%:nuria aialada, que puede persistir durante muchus aﬁus hasta

'4f¢; que se preaenta, de forma répida ] irreversible.‘ En el exame)

"  ‘fpato16g1cu loa riﬁunes puaden estar ligeramente agrandadna

;; pueden verse éreas de infartoa necréticua fucales en la cnrte
H  Las lesinnes vaaculares Be. lucalizan principalmente en
'iﬁlas arterias intralobarea y en las arteriolas aferentes. La*
_Fihrusia concentrica de la Intims de las arterias intralobararw
““aes similar ala que ee ve en loa vusoa digitalea y pulmonares
:an esta enfermedad.l La arteriograffa en vida o post-mortem,‘

5 Qgpueden moatrar el engrnaamientu de las urtlriat lntrulohulare



‘f‘gf:sal un aumento de la: celularidad.' Le’ auatancia Fibrlnaide an

”*»f;glas vusns de 1a £.S. P. y de lu hipertenaién msligna cuntiene'-

‘ 7ffibrinégeno mientraa que en el Lupua Eritematosn Slatémicn ®

" s S.P.. (5)

gar-a un deséehan agudo dél rellono glamerular. Unvrasgo‘déa?{
“tacedn lo cuhstituvg el haliazgu’frecuente de una necrésis Fi;:
brinoide de léa arteriaé renales, El'enérosamiento de 183 mémfv
brana hasal de los glﬁmérulua puede apreciarée con el microsqﬁ*
pio hurmal. Es importante conocer gue estas cambios no son qgf
pec{ficos de la £.5.P., ya que imdgenes aimilares pueden vefa!?
. en la hipertensién maligna.( Alteracianes semejentes a las qUﬂ' 
k'?aparecen en 1- E S Pe, pueden verse en el Lupue Eritematusn .=
”:Sistémlco ‘aungue en general en esta ultima candiciﬁn no aue-

ﬂylen afectarae las arterias intralobulares, Y loa glnmérulas -

pueden presentar ademéa del engroaamienta de la membrana ba—- »

‘fencuentra gamma glnbulina en latua lenionea. Nu exiate un trof

'71tamienta eapecifico para 1a 1n|uficiencia renal dnhida n 1.



7.~ CAVIDAD ORAL.

En la boca, ‘la colagenizacion de la plel y musculoa puede
pruducir microstomia y dificultad a la mast1cac16n. (Fig. 1&)
l Se puede cbservar modificacionea de la membrana alveulo dental,
sin embargo, no causs s{ntamas. (11) (40) Estas anormal1dades Lo
son més apreciahles y comunes en los d1entes paster1nres. A pe‘fff

' faar de su hallazgu frecuente, pués la literatura senala fre---;

| “1__Acuencia de 7% haata el 28% de los caaos. (11) (QZ) Su estudiu;

fno es de rutina.a Verztman v De Panla, en su expﬂriencza seﬁa-
"‘lan el engrnsamientn de la mewbrana alveolo-dental en el 29% -
 *de lua casos; mencinnando que esta alteraci&n es tfpica de 1-
. enfermedsd, ya que no encunttaron nada similar en utras anfer-
fjmedadea. (hJ) Su valur diagnﬁsticn tiene elevada sxgnificucién
f;suhre tndu en las formas de E. S P.~sin Eaclerndermia.i Lns -
iitures han tenidifcuidado de veriricar la rellnién entie cl en

;grosamientu alveu1n~dental v el grado de evnlucién de la E S.-
 ‘P.. no llogando a nbtenlr ningun paralellsmo. eatn ea. casns -

f'incipientes de E S P. con gran lngrosamianto v viceversa;i£ 

2ruaa:fbacientcl. El nngru:amientn de la mcmbrena alvcolo"dl




Coasho

= !tmentu de 1a cantidad de Fibraa de colégena v uxltalan de.ls- ;, :
ijmemhrana parndontal. (11) (F1g. 15 y 16) | |
| 'A'_ Bianchi y Bnls. (&) encantrarnn engrosada la membrana pa--
;’rrnduntal en 43 de 136 casos examinados (36%), al 1gual Que ==
.StaFne y Austin, que describen 9 de 127 casos de E 5.P., en la”
Cifnica Mayu' Farmer reporta ag de 136 casos entre 1945 y 1960.‘;
o "Encnntrandn que el engrusamientu de la membrana parudnntal ge

;'11eva 8 cabu a expensas del hueso alveular con ubliteraci&n de

o 1a lémina dura.. La imagen radiolégica de ensanchamiento uni—qﬁl7}

‘>ffarme de la membrana parndantal ae presenté en h9 de 136 casos,’
L fsiendu en 3 de ellua por ntras causas (inflamacién pericemen-4

‘tal, paruduntitis crénica v ocluslﬁn traumética). EIVExamen -

¢3 ’;fhistul6gica muatrﬁ que la membrana parodontal puede estar de - 4

"Tiiz a k vecea més ancha de lo normal con. pérdida de. 1a relacién

L’f¥;°de fibrae colégenaa v obliteracién de los vasos sangu{neoe.:l#
f5 Lgs dientes poateriores snn mayurmente afectados que lus ante-

:friurea pern en h de cataa pacientes tcdna los diantes fueron -L



[
 fvaana sanguineos con . 1nf11trac16n linfocitaria del’ enduteliu.
Beluis y Sugg (L3) repartan el casc de una mujer malaala-?
. de Sh afos de edad con 15 afioa de histaoria de Esplerudexmia,——i
| en la cuél un estudip(raﬂlulﬁgicu panarémicu reveld multiﬁies- 1
masaé radicpacas en la regién mandibular anterior. Una rédiof ;
grafia dcluaal‘mandihulér'antérinr‘y una expioracidn cl{nica o

localizé esas calcificaciones radiopacas en el tejido szcuté—j’b

neo aubmental. ’
La partiC1pac16n de las articulaciones temporomandibula:
TER es una manifestacién clinica bxen recunocxda en Artrztiaiﬁ
'*Reumatuide as{ camo en la E 5. P., Arakay y Cols‘ (1) reporta—
vﬁf‘tlrnn ‘que S de 16 pacientes con E. S. P.. preaentaban resarciﬁn d
“” huesn en el éngulu de la mandibula.. A esu 5 gdClEntES ae B~
‘L :;¥'gregaron 3 que ng tuvieron resnrcién mandibular pera demnatru-
” 5rnn cambios en le ATH., ‘can engrnsamiento y alargamiento de -
liL lna cﬁndiloa mandibularas.5‘5 ' . | :

En un’ paciente huba evldencia radiol6gica de pérdida pa

uﬂifﬂcial de hueao alredeﬂnr de la cabeza candilar.r También whitt'

wffify Cnla. (hé) examinaran 8 35 pacientes con E S. P., lns cuales-

°‘--¥fuerun refaridna pura un estudio clinicu rudiolégico.% Agregén

?“ fdoae el engrnsamiento de lu membruna P!rﬂdﬂntﬂl en 13 p‘“"".
»*fﬁteu. S pacinntea preuentarun reeorciﬁn en 1: regién de loa én-
‘fffgulou mnndibularen: 2 de eatoa 6 caaaa pre-untnrun reaurciﬁn

,'ial n cumnletu de lua pruceaou enronuidea.‘;"t‘

o

' 3cap1nn v Bennv (7) duncrib eron un- f"ciunte con E s.“‘

p -n:quién hubn*rcsorciﬁn complotu
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céhdila y pruceaué coronoides. Otraos hallazgos en éste paciqgi
jté_incluveron fendmeno de Raynaud, cambios difusos de la plélf'
(especiélmente en'lé comisura labial) con atrﬁfialsubyacehte,;;
- hipomovilidad esofdgica y resorcidn de falanges distalés de;;-b
las manos. | |

 Zarb y Carlssgn (48) tienen también reportado destruccién
extensa dg lbs c6nq1103 mandibulares en pacienteslcan‘Escle:uf

~4défm1a grave; aéi como casos - 6un'reaorcién de céndilus mandibu

:75‘flaree asnciadoa con acrusteolisis 1dinpética y secundaria al -

i;~clurhidrato de pnltviniln. El engruaamientn de la piel Pacial?

;  acurr16 en 1 de esns 2 casus de acrnsteoliaia., Se ha prupuea

"Ttu que la reaorciﬁn mandibular observada en pacientes con € S

 ffP., puede ser de: origen 1squémico, parte de una tendencia genn

i}fralizada 8 la resorcién dsea en: este padecimientu, cnmo resul-

f“i»ntadn de la necroaia lncal debida 8 lu falta de mavilided aso-

 4c1ade con camhios esclerodermatasos de la piel. Dtra puaibll
zrexplicaciﬁn de la; resnrciﬂn de. las céndilas mandibulares sun
5laa Fuerzaa mecénicas annrmales aohre ‘18 articulacién tempor
'fmandibular relatadaa ln la tenaiﬁn crénica de la piel y otra
tfcambiua tlsularea asnciadna con mala uclusién. (Fig. 17 v 18
: 5‘La ernaién del éngulo mandibular estuvo prnsente en 6 da
los 35 caana repartados pnr anaett y Cnls. (24) cutoa paciln-
tua_fueron axaminadaa cnn tumugrafin mandihulsr panorimica.‘

Le rnunrcién mandihulur fud u-ncindn”con una lpcrturs oral r

tringidn y cnn frnctur.‘patoldgica Ll ca“‘a dc,lllrlaarciﬁn-

mandibulur llvﬂii ;.‘""




: qakluq agéntds causantes pueden ser la'atrafia reauitante del;
engrosamiento de la piel,;o quizéa_la presencia de isquemiahéé v
sea. | | f

" Hoggina G. §.; Hemilton M. C. ¢17) repartaron defectos --

~ dentofaciales asdciadna a Esclerudermia en un casg de una nifa |

de 8 afios da edad, encontrando en el examen orsl; que la denti

016n y nclusiﬁn sobre el lado derechu fué normal. La posicién
vsuperinr de loa deciduns 1ncisivos centralea no fué dfectada.
'},El inciaivn lateral izquierdo estaha diatalmente 1nc11nadu v

‘?:f «huhn falls o cl crecimiento del caning dtnczndante y el pri--

”ff mer molar con aocasen de cracimiento alveolur en esa regidn.
h.ﬁLn dcnticidn en ll mlxilar 1nfer1nr también fué afuctada. < H '
  3f{7hn una mlrcldt rtctniﬂn gingival y gingivitiu alrededur del la

"-do 1zquicrdn, dl lna 1nc1:1vos central lateral v canino a n-

';'“qu! la lrupctdn dn cotno dienten no- parecia |atar efectada.

- El lltudlo rldioldgico dc lna maxllarlu mnstrarnn la apa-

S ricncin unlm&trlca dl 1 mandibull.

Lll rldiugrlf{ao dl lna

udilﬂtll’y tn- u-xillrns nu munltrnn pnr .llll misnaa ningun

fo;lnornulidld .llvo pnr la sscaces do hucno alrcdcdor dc 1a per

f3*tc ouplrinr dnrochl. 1nciltvnn v cnntnol. Pur 10 cncnntrndo'“
ﬁt;iln. nuturt. llpl!ln nn -otl cann, e hahri lscacto dl ;
”;i11n d- la. ucric ds lon diuntll p!rmancntuo on Ial rogionls !,
jQ:rlctldUl. prnblblll'ntu cun lcumplﬂanlcntn oocuno do crccim en

‘ﬁito nornal dal hu-.n llvcollr.
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Fi g. 15 " Engrnnmitnto de 1a mhranl parodnnt 1
(flecha) -en ls Esclerosis Siltimics Prngruiva
(Sl.gnn d Blackbur).







| UII.- INMUNUPATBLUBIA DE LA ENFERMEDAD PARDDDNTAL Y GINGIVITIS
CRDNICA EN LA ESCLEROSIS SISTEMICA PRUGRESIUA. :

1.- FABTDRES HUMORALES EN LA GINGIVITIS V PARODONTITIS DE
LA ESELERUSIS SISTEMICA PRDBRESIUR.

| La parudnntltié\y gihgivitia-crdnicaa asaciedas i E'S'P.,
1nicia como un procesu 1nflamatnrio agudn que evuluciona de unl
' lesiﬁn con predaminin linfncitarin hacia otru dnndt prevalecl
? :1aa célulaa plaaméticls maduraa. lo qua perliute a travéa dl

=,‘ jcurso-de 1s enfarmcdad. Lua tejidna gingivalen nnrmalas com

oo los inflsmadoa ae encunntran banadoa en 1nmunoglobu11nnl produ
  ;01das por célulae plasméticaa 1ocalea v sérlcls.[

i _'; Dichua obanrvacionea apuyun la ldua de qut lon factnrea
ﬁ;fhumoralcs puaden acr un fuctor importnnte en ll putogénusil d

1:1: parndnntitis crdnicl en ln E S P..‘ A quldldo nnt.bllcid

‘l‘f‘gique la 1d|nt1dad dl 1-: ctlulal pluum‘tictl que nbundon - ll

'f;glngtvitin. as{ cumn la nuturalozl de- 1- 1nmunuglubu11nn 1mp1 iy

!~cada. La mavor partt dl 1: pahllciﬁn cllular wts formadu por
'71,célu1as plasm!tican prnductoral dl Iqﬁ pcru algunal |nn pru--.

’ qf'uctoraa de Igﬁ y IgA En lltudiun hiatnlégicol dl gingivn in

?prnductorus de IQE-‘

Ex1| 'n;patu16g1cnn¢ntc qundnl clntidn-



"cién de esta inmunug10b61ina parece eafar ligada a las Fihraé'
coligenas y ng es posible eliminaila hur los prncedimientns -
habiﬁuales de lavadq. La mavmr'parté de la inmunugiubuliné -
es IgG con cantidades peqﬁeﬁas de IgM e IgA. |
| El mecanisma mediante el cual-lua factores humorales es-:
pecialmente la inmunoglobulina, pﬁedé participar en la-patoqg‘
 nes1s de la parndcntitis y ginglvitis en la E.5.P, no es cla-
‘ra tudavia. Es prubable gue la presencia del gran numern de
células plasméticas en la enc{a 1nflamada as{ camo 1a produc-

: cidn de anticuerpns especiFicos puedan aer predominantes pro-

= tecturea. Se anticipa que el anticuerpo sea capaz de opsunl-

o ~zar a las microurganismns para favorecer ay Fagucitusis y des =

“1y 'trucc16n' ademis. las antigenas que penetran lns tejidna gin~"'

fif 'givalea pueden aer inactivadoa mediante ls fnrmac1an de com--

}'i'plejoa inmunea. 51 lue anticuerpns purtictpun en las altera-;‘
';cianes patolﬁgicas du los tejidus que ucnmpaﬂan a la 1nflama~

. ciﬂn crdnica, es prublble que lo hagan a travis de la furma--.;

z;kciﬁn de cnmplejnl 1nmunea Y- rcsccinnes 1nmunopatnlégicus de <

tipo 1 o del tipo In. o

El prcduminio de cllulus plnamética. nn la llaién paro--9
‘Jiaantal 1nf1amltoria ln cumbinuciﬁn cnn 1- imposibilidad hasta '

f-este mumuntu de domostrer un papol 1mport|nte pera lns cumple;




“‘libfacinas y que estas son cepaces de participar, de menera Hia ﬁ;

portante en la patogéresis, (6)

2.~ HIPERSENSIBILIDAD MEDIADA POR CELULAS EN LA GINGIVITIS = |
Y PARODONTITIS DE LA ESCLERDSIS SISTEMICA PROGRESIVA.

~Ivanyi y Lehner en 1940 (21) demostraran queflos leucoci-
tns de sangre per1Férica de pac1entes con enfermedad parudun--ﬁ
tal, cunservadaa in vitrc, en presencia da variua antigenus. f¥

experlmentarnn transfurmaciﬁn bléstica., Eatas células sintetig

C . zan DNA liberan linfnquinae y presentan reaccinnea téxicas. ‘f

- Asl miama Hurtun v Eols. (19) demuatraron, nn a&ln que los lau;
5;;cuc1toa de la eangre periféricu de 1ndiv1duos caon: parnuontitia(
; crdnica exper1mentan transformaciﬁn bléatica aagun se. manifiea

";ta pur la agregacién de precursurea de DNA marcndas cun clemunf

ti_ tca radiuactivna sino también lﬂ que lua cllulas lintltiznn y :

'5 'f31iberan 11nfotox5nas.’ Eatas linfncinaa pooeen 1- capacidld dc;

'”}matar fibroblaataa v ntrua célulaa cnnservadal en culttvn. Rc;

”ff:tualmente se sahe que tento lna Iinfncitoa B camo 10: pn---

o ‘seew la capacldad de reaccionar en fnrma mitnqinicc 'E antigénig

L cay ambas célulaa pruducen linfucinaa y d!lempeﬁan rlaccinnuu‘

Vi;icitotﬁxicas.v Lns datos exiat!ntla indicnn que la produccién -
f,de algunaa linfocinas de cnnsiderable 1mportancil pntnncial env

: A1a leaidn parudantal talea comu el Factur lctivudnr dl uutuo-*




© 3,- CELULAS CEBADAS EN LA GINGIVITIS Y PARODONTITIS DE LA
ESCLEROSIS SISTEMICA PROGRESIVA.

Se han-realizado numercsos intentos pars évaluarvia den--
sidad numérica de las células cebadas en la encia inflamada y
en la nu;mal para poder determinar si la desqranulacién signi-
ficativa de eatae‘éélulas acompafia g la inflamacidn gingival.

Bafrett. M' L. (2) utilizando el micrbstbpia electrénicﬁ;

-y tejidos humanus ha estudiadn el papel de éstas células en 13 '

‘ifenrermedad inflamatur1a., Se encontrarsn gran numern de célu--

kf'laa cebadaa o mastucitus en el epitelio de la bolaa cumpleta—- 3

”Fﬁ,{mente separadas de loa tej1doa cnnectivus.- Estas células pre-

}:-5?jaentaban formas annrmales v caracteristicas mnrfulégxcas de al

*'ﬁﬁbtns niveles de actividad aintéticas- frecuentemente se ubserv6 

7_;Aevidencia de:desgxanulaciﬁn. Par elfcnntrar;o,_en 108 tegldus:

Jiffchonectivua,‘eventuaihentéﬁhe abaerv eVidehciéVJE'libera:iﬁn &

T de grénulua.- Las célulaa frecuentemente estaban asncxadas can\

"*fléreas de deatrucciﬁn de cnlégeno, y se ubservarnn cuntactns en~

"fztre las microvellosidadeu de las célulaa cebadas y las fibras i

.f'7tcolégenaa.

- Parece aer que existen 3 vias a través de las cuales las-\

»austancias derlvadaa de las células participarian en 1as alte-f',

q” >rac1one= tiaulares en la gingiuitis v parudoncltis en la E. s.

5 7ducen méa culagcnaaa qua

ié;:P.. Fragmentns de tejldn expuestus a la heparina 1n vitro pra— :

glou tejidna libres de heparlna, y 15

enzlma presenta un’ alto;nivel de actlvidad‘"”Pur asto, al me“




- B8 -

nQS'Qn:teotia, 1a 1iberaﬁién de heparina durante ls gingivitia,i_i

pgéde propiciar la destruccién de tejido médiante la elevacian ;‘Z

"dé:lda niveles de actividad de la colagenasa. ‘Ademéa, las pro
tgasés neutrales derivades de los grénulos de las células ceba
| das podrian dirigir las pruteinaé no colagenosas de la matriz-
| extracelular as{ como actuar scbhre el cnlégenu deapuéé de su ~
‘ éapafabi6n iniciél por la colagenasa, La heparina poaee la ca

"*Vpacidad de propiciar la efectivldad de numercsas sustancias --ng

vb_‘i,que 1nducen la resorcién Gses in vitrn. No.se sabe si se ul--f*

n:%'ffcanzan concentracinnee suficientes de heparina en loa tejidua-i;'

/;fﬂi?activaa de la histamina han aido bian establacidaa y es claro-f;

‘fﬂ57glnglvales para pruvocar eatus efectna. Las prupiedades vaso- !

que esta suatancia g8es. un cumpnnente lmpnrtante en muchaa resc--

ciones 1nflamatoriau. (37)

PRUSTAGLANDINAS EN LA GINBIVITIS 0% PARODDNTITIS OE LA
- ESGLERUSIS SISTEMICA PRDGRESIUA.

Las praataglanﬂinaa aon écidua grasna, quimicamenta nimi-
lares cun pesn molecular entre 300 v 600 daltono que fuetun =
descritua pnr primera vez pnr Von Eullr. Laa prnstaglandinln-
fw*;*sun pruducidaa c partir del 6cidn proatanoicn mediante 1a nln-Q

'ffftetasa de proataglandina. Eatao auseunciau tienln una gamma :

;-impnrtante dn actividudaa biolﬁgicn y uctuulm-nto n aabe qu

"Fpueden ser de cnnaidnrebla importancin cn lnl'hl nilmnl in

ulucrados en la luuién psradontal inflamltor‘_




- ',_;ftivna V. ﬂbmil, v h rmrcién dnu pltnlﬂgicl.

oy mn.nh q.- ntivon a li.stml dn lnzimn dl ndenilciclln qu

,‘r“'nnufnfno cicna de dnnnunl (eAHP). ll. cuﬂ s W ver ptn-

‘muches otres formas de inflamecién crénice.. Las prostaglandi- :
_nas pueden clesificarse como hormonsa localea o celulares. ta
mo ’on pruducids; y ,liberadaa_localmente en muchné sitiona den- - :
1 tra del urgéniamn. tieren una activided corta, exceptuanduse‘f" .
a la pruataglaﬁdina A (PGA), pudiendo ser 1ﬁactivadas répida-f o

mente. Las prostaglandinas parecen ser vias importantes de co g

municecién intercelular. (8)
Se ha demgstrado la produccifn de prostaglandinas en cul-
.-tivos de célules dal baza, macryﬁfngos.v células de fibro'sarco{?" :
'u"‘u.‘ fihrnblutns"s) ‘mainﬁfunn." Luﬁ prnitaglandinas se 'encdén
bfkv_"'tnn sn gran cnnctntracidn en ].l encia humsna influmada, v an
_ varios exufados inflemstorios. SRR
| Lal prulthundimn hnn -aldo invul.ucradn tanto cnmu me--;f
' «duduru cmu mul.lum de diverlul prucesne bioldgicul. in-_
- cluvendu 1a 1nf1mci6n sgude v crﬁnica. rucciuneu 1munnlég_"_

‘cas pltnlégicu y nnmh-, lltlranionu dc las’ tljidno cnncc-:‘j

El lnclntm b‘-icu mdiuntn ol cunl las prontaqhndinn-i

|j¢run 0 u:eién no u cnt-lmntu cnnucida, lunqul p-uct nerr
o ‘cunducon 2 la camuuan d!l trirnsflta dl ldlﬂﬂlinl (ATP) a -

lnl hnhtm cnlulnn upcirir.na. o SR
L- m:idn h 1- picl u humm o u |ninln do llb_q_:

»,f.,“‘m, . 1‘ mqmlnn wwacl un_:"futm mlongndn
‘ umu vnnunr mmm. :
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taxis de;heutréfilaa. Ademds, las ensinﬁfilua reaponden 8 -
,muchna eatimulus liberanda pruataglandinas, las cuales, 8 eu -
-vez, inhiben la liberacién de histemina de laa células cgba--e

das, al perecer por la elevacién de las niveleﬁ»de cAMP enyiasr"i;

célules cebades.  For lo anterior, las prostaglandinas ﬁuedené

éer mediadnras de alghnas faséa de la inflamacién aguda v; a-

1a vez, regulan lss reacciones inflamatarias alérgi;aa.

Las prnbtaglandinna‘pqeden desempefiar un pnpelJimpnrtanth,;'
, éﬁ laafreaccionaa 1nmundlogicaa. La:exboaiciﬁn urla‘pfoitn--¥;f5
'glandina raduce la resccién mitogénica 1neapac1f1ca y ls reuc-  -
: cién antigénica naplcificu de laa célulea linfuides. En algu-f‘f
;nus casoa, le magnltud de esta suprelién es mayar del S0%. --
"Tantn en los linfncitnu B como en lna T son afectadnn, aungue :
- los efectna aobre lus célulaa T parecen oer de. mayor magnitud~
que lua de las céluluu 8. Lua efectns suprtlorna son, -1 par-:;

""9f ;cer, mediadue s travia del cAMP La clpccidnd de. 10. macrdfn—f

"“?zgus activaduu para 1nh1h1r laa rtaccinnes de lla c‘lullu 11nfui
‘ dea pueua reaidir -n su puder parn nroducir prout-nhndiﬂ“-

- De’ lua cflctos biolﬁgicoa de 10- prnatlglnndin-o, .U P

i;i?;,Del en le 1nducc16n de 18 rtaorci&n 6..- ol quizéa el da navori

:‘ ;impnrtanc1a pnra ll tntlndimiantn dl 1- lcoién pnrodnntll 1n--f

o fﬁflamatorla an 1- Enclﬂroﬂtrmia._,
o El pottnctnl d. 1-- prnltlgllndinll 2 d! otrnt -u-ttncino
‘5Q?i,cuma mldtndnrll dl ll rclerclén éstt hl uidﬁ lnv.ltigl!ﬂ utlLL:

tnndo eultivnu do hunuun f:tllnl nntcldni 1n viva con cllcia

rggiuqct;yo,~i at ’llltlnlfp-rtea'hrupnrctun-r Lnfnr-- htnld-



o { tag1and1naa, particularmente la~PGE ly PGE 2 estan iqvqlucqg

J”*i‘mica de anlucional dn prontaglandinln luylclntel ] huesa en 1a

: ;’4rata durantl un plrindo ﬁn 7 dIll provacl la ruaorcidn del . mil

-68- :

. gicemente Gtiles, ya qué las cultivos contienen up medio qUIﬁg
caménté Qefinido, la morfolog{a de. la resurciﬁn inducide es si
;milar'en la obaervada‘in viva, y la reacciﬁn de las cultivoe -
a la hormona paratiroides, vitamina A, metébulitua de la vita-
miﬁa D, firocalcitunina y el difosfonato son comparables a la
v uhservadﬁa en hueso. Lap concentraciones de prnatagldndihas -
. PGE 1 o PGE 2 en 1 gamma de 1076 a 1078 M induce ura resnr--é
cién. aorbrendente en eatos cﬁltivoa.‘ Estba efectaos son inhibi
» ‘»dna pur la tirncalcitnninu, el cartisol y parecen ser mediado ‘
‘a ¢pur el. cAMP. (15)

: Un gran acarho de pruebua apnyan la 1dea de que las pros

'A;*dau en ln pcrodontitis crdnica de 1a E S. P.. Las prdnfaglahdi
fff;nau puu-an la capncidad in vitru psra madiar la reaccién 1nf1:
 fimatnr1a tguda. ragular la reacciﬂn 1nmunolﬁgica v auprimir 1-
bbfactividad mitﬂtica, altarlndo la actividld sintética de: variaa

,,cilulan y c-tinullndu 1- renarcidn 6:--. Ll 1nvecciﬁn subd‘r-v

_; mo. pnr tatu, laa proataglandlnal parncln ajlrcor lll prnpildn

:-dcn dcmoltrldll in vitra cuandu s. 1-: ldntniatra lncllncntc
: ’: Algunun loplctnl de 1 llnidn pnrndnntll ln 1- E.S P. an-L
- jflou qul puldln p-rticiplr lln pmnltaglnndinln non 1.. llgui

Midiacién de la resccibn wu-tm agude,




2-‘

30‘

-

1e manifestacién més temprana de las alteracianei --

~ tisulares despues del inicic de la ectivided de l& -
E.S.P. | | |

'.tgradqa en forma citopstolfgica en la encia mifginal,f

colégena y ho cnlhgtnbsaa de los ééjidna:conectivua. 

Induccién de la resorcifn del hueso alveoiar.

Inhibicién tanto de la reaccign hitogénica como la -
antigénica de los linfocitos y supresidn de 1; reac-
cidn inmunolégica.

Inhibicién de la mitosis de los fibroblastos con le-

incapacidad consecuente pﬁra repunér‘ias ﬁélulaa al-

Supresién -de lq:ainteais y recambio de prote{hal‘dc‘
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' VI1I.- MECANISMOS DEL DANO TISULAR EN LA GINGIVITIS v PARODON-
~ TITIS DE LA ESCLERDSIS SISTEMICA PROGRESIVA. "

 La lesién parodontal inflamatoria crﬁnicé;en la E.5.P, -

es complicads en cualquiere de. sus etapas‘y sus ;aracteristi;—~

cas patuléqicaé’cambian cbn el paaokdel tieﬁpo. Parecé'imp;n-
"bahle que un solo mecanismo sea el cauaante de todas los aapcck--
Vtus de la enfermedad aa{ como ningun mecaniumo solo puede ser
rcspanaable de tndas 1as caracter{sticaa observadaa. Rdemés.- '
*f»., prubabla que el agente etioldgicu qua activa un mccaniamo -
N'»j:‘uaa ll mismo que active otro.v Por lo antlrior e dilcutiran - 
continuacidn lon mccunilmns que pudicran cstar relacionadna ﬁ

: 7;1.- €1 dlsarrnllo dl la rltcciﬁn 1nf1amntaria agudu v al-ﬁ‘
‘ tlrlcionlt dll cpltella dl conjunciﬁn.‘ly‘ - :
| { 2.- Las altlrneionn- on lno tljidnn cnnﬂ:tivo- parodnnr

: lll. R S : '

”“fgif;.- La rlnorotén 6".°ﬂ“‘
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~ IX.- ALTERACIONES DEL EPITELIO DE CONJUNCION EN LA GINGIVITIS -
v PARDDONTITIS EN LA ESCLEROSIS SISTEMICA PROGRESIVA.

En el proceso evalutivo de la E.S.P. se desercadsna una -
freac016n inflamatoria aguda, v laa relaciunes anatumicas entre
el tej1do gingival y la superficie dentarla calcificada se al-'

'_1tera. La micrucirculacién, adyacente al epitelio de unifn pro
: ﬂifunda y hac;a laa ladae de la baae del surcn gingival, preaen-f‘
' '* ta una inflamaciﬁn cxudativa uguda cléaica. Exiate una- sulidaﬁ
jffj‘ne proteinaa sarica~ los tejidoa 8@ llenan de fibrinu e 1nmuq9 
"glnhulina. gran numeru de leucncitna polimarfonuclenrca salan-f
" ja las vasos y del tejido de unién y ae pierde una gran propor-f

" ci6n del cnlégeno pcrivaacular. Anormalmentt, on observa un -

‘gran numeru de célulaa no epitelialea 1ncluynndn ncutrdfilnl.«
v“célulaa mnnunuclearca, células cebadau V. ctlulan plasmiticl-,
W ‘{en el epitelio de unidn. el lpitaliu haual cnmlenza L prnlifl/'

"f¢bfrar y a extenderan hacia el tujldo cnnnctivo alo llrgo dn 1-

"Psuperficie radiculur con. rnrmacién de. lal invlginlcionln cll-”

"*sicas.' Pueden apareclr patroncl da mndurnciﬁn lnormllcl nn -/

 1as célulaa dcl cpitalio dc uniﬁn cnn qucrltinizlcién dn alqg*

: ,nos casos vy mucrte calulnr en’ otroa. Lll llll v.lcu"rt
"ifextienden hacil ln altu del tljido pitclial. lparlcicndo nl-
3}} cruulceracinnus.‘ ‘ ' ST ’

Lns mecaniamno qul prnvuc.n ll 1nau=c16n dl 1- 1n



a2

"'nltam&rjﬁe_'suéeptiblea‘u le 'difuu_iﬁn que son agentes quimiotécti
Vfcus'para .los leucocitos polimorfanacleares.
Eatas euatinéiaa tieren la capacidad de inducir una infla
: ﬁaciﬂn eguds del tipo observado, y la apucacidn de estos com-
puestos a loa téjtdui gingivales provoca tsl resccién. Por lo
,tunto. estos agentes buadun sar rsshunaablla de la migrscién -

.:neutrdfuoa. aumnnto de la: permeabilidad vascular y extravasa- v

ctﬁn de lu prote{nsa del susro. ‘

0 La gran pnblacidn de célulai no lpitelialu que se encuen ”
| un cn cl tpitlno do unidn durante lu primru ctupu de la '
pnrudnntith en la E.5.P. tunhl‘n puldln cuntrtbuir s las reuc |
{ lkonu tﬁxinu. Gundu cantidldn de liquidu dlrindn del -:'ﬁ : »7
;{iucrn y cuntlnilndn imunnglubuunl (ll liqui.du dll lurcu gin-,: :
IV givnl) plun par lol tcjidm cnmctlvo- v lpituuln. ln que
problblmntl eonducl . 1- fomcidn de cmphjuo 1mnolﬁgi-- o
Los mutréfun- quu tncunntrm utu lu.tnncin puudon -_
u,hnr luu .nzinl ulnnﬁntcn v otrn prntnln v l.n mrd- :
L figu ur elplcn de vnui lctlvldol dnhiﬁo l 1@ produccun. |
f; mgo plun. dl divor-n hidrulun. Auroxindnlntn 1a nitad”f, :
& m l.lucoc!.tnl qul npnrlcnn nn ll tpittnu da unidn, mn “vﬁj g ¢
. 'ii,j l.um lnnomcmm. y uuchn‘du l-tn c‘luln. nl umn. “.,_
' cnculntun ‘an v!u de tunl‘rcmcién. S( l-tl n cl cnc. pu:li' :
i h‘ heber uhncstn dl ltnfotmd.m. : Mn‘a ‘existen muhn
htqn lu dluhn unmm wmn utu 1muh|crdn "n ln- l




-

. 1as no epitelieles en las alteraciones del epitelio de unién y-

~ese han sugerido que t&mbién desempefian un papel ﬂe;tructnr. -
'Los grénulos de las células pgbidaa ¢ontienen pratessas neutres
&ppde;nsaa similares a 18 tripsina. Se cree tembién digieren 1la
augtancia extra celular y deatruyen.las uniones 16tgrcélulareé.

~ Actualmente no se conocen los mecanismos ni las austéncius'

: “responsables de la iniciacién de la proliferscién de las célu--

- 'laa epite11a1ea de unién ee! como la extensién de las ssas vae-

"k“ culgres;i(kll
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X.~ ALTERACIONES EN EL TEJIDO CONECTIVO EN' LA GINGIVITIS Y PA-
RODONTITIS DE LA ESCLEROSIS sxsrsmm PROGRESIVA,

En li'éncia normal, la meyor parta de la encis marginal5$v
estd farmuda por grupus altamente organizados de haces da FPilew.
" bras de colégenu juntu can los.prntenglucanaa de la ustancia

fundamental amorfa. Estos haces de Fihraa‘prnpufclonan.sopnr-

" te para la unién entre 1a encis y la superficie del diente y Q,f‘;j

sun’riapbnuubles del tono del tljidn; pueden, 8 la vez.'hacer4£:

fa; une mullu con 01 pleuo capilar v ll microcirculacién subvacen-{

’f>htc al: lpitnlin de unién. Estas fibras son 1nd1apensab1¢s para“f

'1 runcinnumiunto nnrmal dn 1- nncia narginal que snperu el am_

e bitnt- .xturno dcl tljido cnnlctivn. Durantn las primtras eta

 ;3p.a de 1a ginqivitis BY nurndontitta en la E s. P.. loa ?ihrn---'f

fg]gblnstoa .xtlttntes e lltcrln nltnlﬁgtclmlntt, lxistitnda cam-xq

”ffébiuu on 1a ctntidnd v culldad de la ountlncil dcl t:jidn conlc,a
” }t1vu. _Exiltt unn diluinucidn aignificltivu n!ta en ll cnnt-ni
quo tutal dl cnliglno.v La mngnitud d- ilta dtlninucién. ,lntroz;
’,dni tnjidn 1n?iltr|do, ll lpruxinldllcntt dl 60 l 705._ Tnnto _;
lﬂ;ll uncilrcunovcn el 1lglmnntn paroduntal. 1 l_prﬂpi‘dldlﬁf-iv

‘lubilidld la! cnnu nl pltrﬁn da cntrncruzlntnnto dn las. fx---

) fupdl enllq-no snn lltltldﬂl.» En 18 utlanl pn.tlrinrll de
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Los trastornos 1nflamatoriqs:autbinmunitpriuajanﬁ'los'fég"**g

,.pansables de provocer l1as alteraciones in»los tejidos conecti-

: yosvcaracteriat1Caa de la gingivitis y de la parodontitis en-

lus’pacientea afectados con E.5.P. ’

Se ha demostredo que le colagenases pueda~a§r_biqddcidﬁ'-4i
purllna‘téjidus paéuddntaieirasi’cama loahneUtrdfilas‘Q maCrﬁ-:
‘Fagus que se encuentran en las lualanes paruduntales. | o
: Comn 1a cantidad tutal de. cnlﬁgeno existqnto en. un tcjido  ::

es determinada, al MEHOI en pnrte. por lua taaoa rclatlval de i
‘“"producciﬂn V. degradacidn, una altlracién |n o eantidad putdc-.;

]ser el resultudo de una falta ﬂe lquilibrio |n cttas taano rt-~?
"-:letivas. Pur catn. lua mecaniamos ‘que. participon en la dismi-

hucién en 31 tamaﬁo o cantidnd del cnmponcntn culégnno totsl . 

G de la encia nfllmada puldln lltlr rlllCiUNIdﬂl on une dilm1-3l

7?:"nuc16n genaral en. la produccién de euligcnu .} cn un nivcl de- -‘

i degradacién dl colignno ucnlcrldo.‘ Lnu moclnicnu- de l'tl ul- :

3"ijtimo tipc. fracucntlmcnt! lllMIdn‘ dlitruccién collgcno. s -- f

'pienza qul 1nvolucran ntvclol accntuadno dc acttvidcd dn -nzi-:

'fj‘fmaa tllll comn 13 cnlngcn.al y la hidroll-l ictdl.u 561o "‘-25

‘:il‘cientemcntl ll hun cunnidtrldu nnc.nttuun rollctontdul con ni-?}

'fvelaa dlftnidon de produccidn dl coliglno. (31)
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XI. - MEEANISMUS QUE FAVGREC'EI\I LA DESTRUCCION O DEGRADACION DEL - -
CDLAGEND EN LA GINGIVITIS Y PARDDUNTITIS DE LA ESCLERUSIS
srsreurcn PROGRESIVA.

- La mayor parte de lgs datos existentea'seﬂalén que pueden

atribuirse alteraciones en lafsustancia'GEI.tejido conectivo a

~las §ct1vidades de las células que iespondeﬁ a la interaccién

3 ‘;»ae ahatanciaa‘deriyadaé~de los trastornos inflamatorios autoin

"mUhitdriaa. La‘ihteraccidn'dé eatae’austanciia'cbn laa‘célu-?,> 

'4:?;;1aa fagnciticas parece ser especialmanta importante.

; Canstantemente paaan a travén del tejido gingival margi-- j.
: 'nul nurmal pcqueﬂas cantidades de nautrdfllos. Sin embargo, -
: !1 comnnzar el traatorna autainmunitario. su. ‘némero aumanta -- 1

lg*cnnaidarahlemante y juntu cnn ntrna manifcatacianes de 10 in--iﬁ

'w'flamacidn aguda que caract!rizan ; la ntapa inicial de la en--_]
‘fnrmldad gingivnl v porudontal 1nf1am|tur1a en la E.S P., puo- 
: purlc|r gr‘nuloa d! linuoﬁma- dlntro dt 10: te*ldon cnnncf

tivol oxtravunculnroo.‘ Pur lo tantn. existc unn p‘rdidc dn f1@

~‘:brl| dn cnligono pcrivunculcrte. No enti cluro li cnton he---

;:chol cltln rolaciunuduo lntrc sf lunquo lou ncutréfilol po---

e cnn 1- clpacidnd dl lnducir lon dlﬂoa nbscrvndol. Lon nnutrdx

tfilﬂl 110v1n pntqntnl hidrull" icidna y unl cnllq-n“ a v Qe

Cu-ndo lul nlutrdfilol -

Ttrll lu.tlncill dl tljidu concetivn.

‘tngiotln cunpltjut 1nmun01691co| “lul cnzin.o htdrolittcno lnnf;



’;Bﬁlpublaciéﬁ‘auhenta en las etapéa tgmpranaa de la gingi&itis
parodnntitis en la E.5.P.. Los macr4fagos poseen ia.capeci;
'dad dn activarse y son participantes en la destruccién t:iaulln"'i
‘que acompafia a layinflamacién crénica asi‘como a las reaccio--
"nés de hipersensibilidad retardada. Lna‘macrﬁfagpg cuéndo se’
N exponen a las 1infocinaa,‘laé'cé1ulas se‘ﬁcttvan‘y producen y-
" liberan enzimas hidrol{ticas, ghcluyendo ieslhidrqlaéae de 1li-
sasomas, hrntégsag néut;aéyy culagenasaa; Estas enzimas tie--
v'nenﬁla'bapécidéd'de degradar 1as*fibras'culég¢hae'yflus proteg -
'Q-glucanoe de la matriz del tejido conectlvo. Ad§m6i ie sabe ;Qf

lb’~»?que los macrdfagus, poaiblamente lna fihrnblaatoa, puseen e

V"Lfcapactdad de reabaorvnr laa Fibraa cnlégcnaa‘pnr fugocitosia..;

El papel qua deacmpeﬂa la culagenaaa nn la dnstrucctén dlj

;»'jilaa fibras colégenaa en la glngivitia v parnduntitil de la E.-;

””".S P., asi cnmu en lae leaiones inflamhtoriel crénicua ll d| -

‘gran 1mpnrtancia. COn oxcepciﬁn de 18 catoplina ll colagnnl-:

|a no 1a unlca enzima cnpez de desdoblar 1- mul‘cula natlvn de

”_nnftntacta. Adcmén dt au proaencia cn loa nnutrofllul

bﬁff}v au prnducct&n y aucrnciﬁn pnr macrﬁfGQOI activnduo. 18 '"21

éfma puldc aer praducldn pnr cilulal en hucoo. v par la lnc!l

finormll. (u5)




XI1.- SUPRESION DE LA PRODUCCION DE COLAGEND EN LA GINGIVITIS
v PARODONTITIS EN LA ESCLEROSIS SISTEMICA PROGRESIVA.

' La pérdida dé sustanciss del tejido conectiva en la encfa
={1nf1amada:puéde ser una consecuencia de la.prnduccién'reducida' ‘
de coldgeno y nu‘ﬁel aumento de la deatrucéi&n del misma. 'Adn_.“i

en adultun,lel colégeno gingival se recambia 8 un nivel excesi e

40!mentexaltu, pnr-eatu, bustar1§ 3610 une pequeﬁa dismindciﬁn

en 1a taza de’ prnducciﬁn .para prnvocar, una diaminuciﬁn en el-;f

o -cuntanidn total de coligena.

Exiaten gor 10 mlnna trll vill mudianta lan cualeu el ni- g
i ii~vc1 de prnduccién de coléglnn DUIdl diamlnuir. y todas éstas 01 
peran L] travil dol fib:ublalto gingivel. So han nh:crvndo al- 5
ﬂxtlruciunll citop‘tlcno lﬂ latal c‘lulan ln 1as pmimlras etapas ’

Q}dc ls’ lﬂflfﬂldld 1nf1¢matorin. La-uniﬁn dirtcta dc las. lustan

?Q;ctnn prnducldas prabnbllmentn con los fibrnhllstoa pulda 1ndu-

cir altcrnctnncl citnp‘ticno . 1nh1b1r 1- l!nttuil do collgcnc

” :Aq|ntll Virllll~puldln rnlccionlr ln vitrn cnn llnfocitnl T on

 ifornn antiginicl puru 1nduc1r 1- hlnltoglnnnin cnn la prnduc--

l?ciﬂn dl llnfncinal v 1- glncrncién de ciluluo citntéxic-o.v Lu
;fcitotuxicidln dl lol fthrnbllltnl puudt ||r cl rllultldo de ls

’~‘l=,lccldn diﬂ@tl 1!‘.”0!'13. dl ll linfotnxim. 0 dl ll iﬂt.t!ﬂ""

cidn dtrlctl untrn eilulll dc lol llnfucitnl,T;'nntthilizndo



fibrublaﬁta ‘activandd la aeCuencia*del‘cumplementﬁ y la liaia‘
jnélular o matandn mediante las células linfoides dependientea
.del cumple;gu 1nmune (células K). |
El papel de las prostaglandinas en la inhibicién de liéa»-_

sintesis t:iei colégenc en los sitiocs de inflamacibn también de~
' be cons;derarae.- La f‘uente preciaa de la prustaglandina en la
enc{a inf‘lamada es conncidn, eunqua exiatan cnncentraciunea --i )
biolé‘gicamente signiftcativas. Lnu pruataglandinua El EZ v e
g F-‘af‘ectan 13 funciﬁn de loe f‘ihrnblastoa. (19)
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‘tKIII.~ ALTERACIUN DEL TIPO OE COLAGEND EN LA, GINGIVITIS A PARD
DONTI?IS DE LA- ESCLERDSIS SISTEMICA PROGRESIVA.

En la progresidn de la enfermedad parnduntai de la E.S.P.,
la Pibrosis y cicatrizacién se hacen cads vez més importantes.

Esfaa caracteristicas‘snn respnnsebles del éngroaamientd de la

encim y de la arqultectura anurmal que requieren de manejo den L

bvj tal qdecuado. La naturalezu dal material fibréticu que se acui;

S mula:phreée'ﬁer colaglnnso. Pur estn, uno’ de ins mecanismos -
reapunaablen de lus alteracionza del ‘colégeno. puede ser la prnf?
i‘;'duccién dc colégenua anormulea o la pruducciﬁn d- mnléculas '1”

“ﬁ,nurmalua ¢n cnntidndln anormalul. Lun cnlégenon que fnrman lah;

:7l,encia v luu tzjidos parodnntallo normalel no han sidn ain. ca--nf

']3¢r|ctlrizldol. uunquc = llﬁ!ll qul cl principnl coupnncntl us e

' jfd|1 tipo I, nilndo cl cumponanta mennr el tipo III.' Los fibrn‘7

"7ffbllstoa dcrivadua d! lll pupilan 1nt-rd¢ntarius normale: dc -

'l,dultul juvcnns v cnnllrv-dal in vitru nintttiznn ambna tipos -{

}\ﬁjdi cnléglno I y III cnn la propurcién de nol‘culnl dll ttpn -
;&;III varitbln cntrc 5y ZUI.L Les cilullu ontcnidld dt ancias -]
 §5porndontl1mtntl lnfernlo. pundun nn nintltlzar ningunl mulécu-ﬁ*
t{lu d-l tipn III, pnr 1o qul 0l 20 a1 30! dnl matori.l partcl -

‘fg;ltar rornodo pnr una uoltcula annrmcl dlncnnocido.~(29)
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- !f'vv‘xru.- RESUREIUN OSER EN LA PARDDUNTITIS oe LA ESBLERUSIS sxer :‘_
B mcn PRUGRESIVA

.La pérdidakdé'huesu alveulir es la'ﬁirtg'més ciitica ﬁé -:
la enfefmedadrbarodunfal-1nfiametoria en la E;S;P.'confre§p§c~‘
tn.a lé'pérdida de los dienﬁés. ’Eh la parhduntitis ia uéfdidu :

'6aea puede aer de un tipo horizontal generalizadn an que tndus» o
7‘*, lns dientea san. afactados en prnporciones 1guulea. |
- Se piensa que 1a resorcidn 69:3 ea una conaecuencia de 1-?*
‘;accién de 108 uateuclaatnn.  1“,”“ e -
. Las uuatancias virales o bacteriun&n pucdun afoctur al --x

o hueaa en Furma directa, cuando difcrlnciacién dl untnnclattnn

v raaorciﬁn. o entue :uatancia.'pu,dln 1nh1b1r ln formactﬁn 6-f
zaea. Adlmta. loa cfnctnn de lll uu.tancia. nicrubianaa puudcn

jlugraree mldiantu 1- activeciﬂn do otrln cilulf“' oive.



riqaa ﬁue es libgradé durante una lésién, no pnéee la'cipucidaq~_;f
‘para inducir la rgso:ciﬁn Gsea directamente, éundbé €8 un po--

:i“ténte 1mﬁulsor'dé la resorélﬂn par endotoxinas y otras éuét;n-‘w"
ciaa micrnblénas. otras gustancias asociadaa‘cnn is reaccidén -

inflamatoria agude incluyen la bradicine, histamins y enzimas

liéngémibaa, aunque éstas sun.incapabes de estimular la reanr-v:
cidn, 5 | | | | _
“‘Las proataglandinna que estén presentes en; la encia infla 
vjkmada en altas cuncentracinnla. son potentnl lnducturas dc lu -
fii;i“rnlnrcién 6-ea. | ' ' o
‘ : ’ Lu activuciﬁn dll cnmplemento conduce n un uumento de los
?flﬁgfnivcles de prostaglundlnal en los cultivns 6neus que prnnentan
i  ;mlvnr rtaor:tén- tantu 1- producctén dc prnntaglundina comn la
: r¢aurc16n 6:-: pulden cvitaruc ‘por 1- ldicién de la 1ndnmntaci'
57n|, un 1nh1b1¢nr de 1- llnt!tlla de 1- prnltaglundina al mldioz
| 'dl cultivo. L ; o ' ; LR T
La lct1Vlc16n dll ointlma 1nmunnldgicn ticno ll potlnclll

{.dl cnucar ronurcidn Glll.. Horten v Cnl.. dlmuutrnrnn qul lna

| "f;llucacitn- dc ln nangrn p.rif‘riea de individuul nurmelen v pl

L rndontulntntl lnfnrnon, -ntxmuladn- con el nitﬁqnnu d! la fitn

- ;hilnnglutinlna y lon lcucocitun tomndon dl individuoo con nn--

: 'fl!lldld plrndnntal nlttmulldn- cnn antiglnoo virllcu n hactl-

'i Hrllnou. prclunt-n trlnufurnlcidn bl‘ltlcn v producun unn linfo

;?;cinn quc e un n-tinulldor notnntn dl 1- rcnurcidn 6..\,.

'uot-neil ll tl flctorkuctlvldnr dl lnl oatouclnut .
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XU.- TRATAMIENTO MEDICOD DE LA ESCLEROSIS SISTEMICA PROGRESIVA.. -

Siendo una enfermedad de etinpatogénia ain obscura, de -
curso crénico, larga duracién vy sujeta 8 axacerbaclonea v remi =
‘signes esponténeas, se hace diffcil planear su teraputica y -

comprender el papel representado por numerosas drages. ’E1'em-‘;“

plec de tales o cuales medicamentos es Puncitn de las diFQrEn-ﬁﬁf
tes hipﬁtests relacionadas con la etiopstogénia y ias ha;i!zé-i’
gns anatumupatulﬁglcos. Aai'se eiblicb'1a4uiilizac16n de iﬁd:L
més vnrladnl tratamiuntuu. Antifibrnsantea. colagenoliticoa. -
'"'fvantiinflamatorios, 1nmunnauprcnnrea, vaaodilntadurus, qunlan--’
| Vjtea. drugaa 1at1rng(ni:aa y halta nntiblﬁticoa.' ’ _
| Loo antl-a!rotoninlcoa (methiscrgidc, ciproheptadinu y lli
'HB-95) empleadna sobre todn par via parlntnral. DUldln mujorar
*;“lae,laginneg cutﬁnpun, sabrg.tpun‘qi ‘o estén dnmaqlpdu;avgngg
RS El para—aminnbnnzoatu de potlato (pntnha) admitidu cumo-;
: ﬂaustancia antifibrueante. tambt(n pucda ofrcc!r algunul bcnnfi
‘”ﬁ:cina en relaclﬂn con el tegumento. [y ll utilizu en dosto dl
;§;12 gramns diarios v por tilmpo |uf1c1lnttMlnt| largu.:g{t 
e La presencia d- caleinosiu 1nt|r|t1cial Juutific- cl nn--
“iqplan de qunlantll. cumo :1 v-rlnnlta de. lndin (EDTA) qul. nffi

{gce buanna rnuultado-. Tumbiin ll d.multrlton .flntul ruvor 

ﬁ:fblca con sl EDTA ~abn ln lullncil dl cllcinunin. El EDTA:dcbt

ﬁfenrxumplcado 1nle1.1m¢ntl por v!i vonooo. v cndl llril tn<lpl"

1cd ea de 5 3,7 dio-. pudiindolt‘rcp-ttr vsrial uiritl



La utilizacién de la reserpina y de la vitamina 3, asacia -
das s loa quelantes, esté justificeda ya gue se sdmite la exis7kivi

-tencla de»posibles alteraciones primarias del metabolismo del-

t;iptﬁfanu. Jjunto con espasmo vascylar y aumento del'nivel dé-
' calelo tisular.

€1 OMSD (dimetilsulféxido) ha sido indicado en las mani--
festaciones cuténéas.‘pueﬁ‘pﬁreée que reduce la tensién cuté--

B fﬁnea.v favorece 1a cibatrizaclﬁﬁ de las Glceras. | |
' £l écido épailon-aminocaprﬁico v la relaxlna producen e--ff
' ff*fectas poca convincentes, no obstante el reporte de buenos re-:
. sultados en trabajos preliminarea. - ’ |
”' Extaten variaa 1nformaciones con. r!apecto e la utiliza---ii
’ c16n dll oxioeno hiperbiricn en. laa manifeataciones vauculareal

i:poriférical quc evoluc!onan detcrmlnando groves alteracionts -f

B trdficaa.' Lua reaultadoa aatiafactnxino y muchae de ellua eon:i
” (p1lnan|nto discutibleu. Q,V f' | o

Lol cnrticnstcrnidea ojerccn un papal lficaz. aunquc muy-

f;liultldo, an la E.S P., dcterminnn atlnulciﬁn o dotnncidn de -

:,lnl dolorln articularls, actﬁnn cancrutannntc en la flll ldIMI
tonn dc 1- lnflrucdud. cn 1-. nlt-rneionon nulculurc-, y ncjo-
; No

‘Ialnulblencntn lla cnndiciontu gnnnrulct dll pucitntn.l_
i;oh‘tlntl, no 1ntnrficrnn on 01 prngreoo dt lns ncnifultlcionloi

vimrlln. cmnto -n 1 m'_‘_ 1nflmetoria 4-1 cmmmm pul

‘fuoncr‘v(vn 1| cfustén p-riciruiclréylpucdcn cnntribuir plr- :
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ser eﬁfermedéd alfamente'fibroaante, poco exudavive y de discuy
tib;g conten;da ihmunplégicu.‘ Ea de la mayor lmportancia man-
_téaérse alerta en cuanto a la ineficacia de esas drogas,.a fin ’
de‘retirarlas del manejo terapéutico en el momento,édéguadn.
La presencia del fenémeno de Reynaud y Iua hallazgoa de o
tras alteracinnes vasculares viaceralea justifica la preacrtg

cidn de drogas vasndilataduras, principalmentc lua agentes blo |

queadnres adrenérgicos v los que 1nterf1er2n.ln ol metabolismo ‘:g{

w,lerancia son la p henuxibenzamina y 1a tolaznllna 30 a 60 mgi.
S diarios. adminiatrndoa en dnsis fraccinnudas. . ‘

El uso ue la alfa-metildopa para 1nh1b1r «l fenﬂmcnn de - °
‘fff Rayneud, se hs dumostrado &t11 en dosis de 1 a2 grn. dilriol. i
v’iain emburgo este donia. 8- largo plazo. putdc pruducir lfactu.- 
v 1ndealab1¢a. La refcridu luntancie actua inhibinndu 1s Iiﬂtl—i’
*}fsin de lau cutecolaminal y por lo tanto r.duco 1-- hcriduo ti-:
T‘ularco do emines biog‘nicua. Le rcucrpina tambiln rlducl IIIQi
'lttcnllmina|~ sin emb-rgo, 0 mecnnismn tambi‘n ll dcncnnnci-

fUItimumlnte la rcnnrptna ha sidn rncomnndldu por vil qu;j

rill |n dntis dc 0.6 mgro. an ol trntlmicnto no. lﬁln do lll q;f
gntfnntlcionll vnucullrc- dc mnvor mont.. lino tlmbiln on 1- q;‘;

plrttnlidn pulmnnar.»-

;*Dlhtdu LS lus cfcctol indllllblll dl nuchln dn lll dtBQID’

1onld-|, nnbrn tudu’-n 1- N nllu r-f!r1¢.~'~um

~r|cnlinnd|->

1ttldnpl v

la utiiizactﬁn cnnjuntl dl\pl uefs 4d001| dc llfl-

rcuorptna, annciadan - un hluqulldnr llfl .drin‘rgien., Tllco f

enel reservcrlu de 1ns catecolaminas. Les drugaa de me;nr to""°




p

medicamentcs noldeSan alrﬂpreﬁcritc; cusndo existe grave com--
Vyp‘rolmiuo _cardfeco o pulmonar. | "
s D-penlncilamina.tamhién ha sido utilizeds, sunque con -
- resultadas altsmente contradibtorida. |
Rec_ientemente ae han 1ntbruduciydo los irmunosupresores en-
18 £.5.P.. Ls azotiopirina fue empleads en 21 enfermos; 8 de-
e'llas se btneficiarun ain‘ presentar it'tlnguna complicscién, 2 em |
' plnrarnn y 7 umamcieron 1na1tlr-don dupu‘s de 1t meses de- -
. utilizer 150 mg. diarinn de’' la. Mncion.da sustancie. El claran""
iy . bucil, en docin qun variun dl La 12 -g. tmun fue mativo dl
o un anillsu y pluco quc lul rllultubl 1n1c1a1u han udo u--:f,;f
s tufuetnrtno. Tol vez nctn’mn en el nt.bnum dc ‘1a culigcna
; y nn prnpiutntl como. 1munuuuprnoru. ‘ Ll Betl-unlnu—prnpio-

: nitrlla. un lglnt- ltti.rngdnicn nplnnu en los P"-'ilntn cu'l‘"""'

ft"fE.s.P. wunzm, y en douo qul vuil\"inn turno l 3 grml di

e riu. o ncnund nyoru bnn:ﬂcian tcnduﬁc"' 81n "‘“"

go. n rltom danltré ser un pntlnto 1nhibldnr del cntr-hu
:j"dn da lse fibres cuugqnn

o Ll duflgh n dl difieu tnt.itnto. Sc ucmund- le=
- @mum ¥ el carbomto de botmtucnnm. wends de dietes-
3 undu. nunntaclom poco -bundlntn y frmntn y prlvon-
,-L‘cldn dl 1- nufnginl d. uﬂujo. mmnundo ul pociontl do;
El -m:d-"a}m- wurcidn ulmyo vaces. biun . ‘m




f;hacén 8 1a evolucién de le enfafﬁgddd,lumamintevtbrmtntuéa v -
_bof eaa mismo, no deben recamenderse.

La insuficiencis reapirgtdtiaxnb éa sensible a le tifﬁpQg 

| :,;tica'pero se ju§t1f1c§ el empleo d§ corticosteroides, Gtiles -

- edn durante el prDGCsb inflhmaturin ectivo. Las medidas cléel

“cas también desempeﬂan un papel 1mpurtantl. La D-bihicilaﬁtnn ‘

‘ puede contribulr s mejurar las altlraciunuu pulmon'rtl en le -

s L- inauficioncia cardiacl no tilnn formu llpncill d. trl";;sxg
| ,,l_‘_'."tamunto. axcento cusido ve' aconpafisds ds “"m partcérdico-
f1que rnapondu e los curticuotcrnidno. El !l91'° “' d’“"t1°°'°:}
fffv digitéllcol ll lo hubitual- uin lmblrgo. lno rnnultadol lnn e

'.;prlcarioo. cuandu 1a inuuficiuncia clrdilca ll connlcutncil -

fa. la hiplrtlnlién pulmonar uubitl y rccilntn. lal corticoltl-:

ﬁgf:oidlu cn doulu lllVldll pucdln llr.?l vccco. utilo. l!! caao-ﬂ

el unohdl lultlnclnu dc cltvnda potuncis nn rnlnctdn non ; ;111

“inotroplsmo cardtlcn."

GOCIZI ningun trltlntcnto. “1ﬂunn' lﬂlitﬁk A




de que el proceso de gmputdcidn espunténéa‘aa muy leﬁﬁa,‘débe
conducir 8 intervenciéin quirirgica para evitsr la diseminaciﬁn  E
de 1a infeccién. La cicatrizacifn aiempre se hace—felizménte”’
‘con estos casos. Las medidas fisioterdpicas, tales como ejeéf
clcios vy baﬁaé calientes, vy hﬁmedos, son Utiles en la preven--

cién y correccién parcial de algunaﬁ deformaciones. (9) (22)
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' XUI.¥ MANEJD DENTAL EN LA ESCLEROSIS SISTEMICA PROGRESIVA.

La Esclerodermia camo hs guedado eatablecido, cursa caﬁ -
'diversas manifestaciones bucalea' :
, 1.- Rigidez 1lingual.
‘2.- Microstomfa.
3.- Disfagia.

- 4o~ Dificultad pare abrir y ¢errafﬁlarbnda;f;'

A peaar de que llega a haber algunaa remisionea aun no se 0

v fha establecidn una terapia satiafactori: puru tata enfermndad. 

: Las manifestacionla hucales dc la Eaclerndnrmia diflcul--i
1'1'."}:'  _ taln mucho los. tratamientoa dentalen en estos pacientes. El °'a;‘
?*'[fﬁdﬂﬂtﬁlﬂgn es quién. puede identiflcar eata ult!racién aun cn e

itapaa incipientea. pnr la cnpacidad qut tinnt 01 pucientl parn;
5“3*jabrir la boca. ‘ ' ’ ‘ ,

En el pacicntl eaclcrodérmico quc cucnta lun con suo drq_i

”f.hos dentarina. daheri qucdar aujcto a rnvioiontn puriédicll,~7?

M*Tf;bon e1 abjeto de valurar el eatadio an qu! al cncuentre 10 ginl

';‘lgivltia y psrndontitta.  El tratlmitnto adlcucdo an estos cl-

 eus. son las extraccionus en ul momcnto cn quc !1 6rglno dlntl{

friu va no cuente con un buen auport- 6|tu. ,A-i nilno en di---‘
1ichaa rcvioinnel debnr-n efectulrst lnl ticntcni dl ohturlcidn'

fr:querideo. S



Por lo anterior, si se llegs = obtener una buena prétesis tnA-‘ r:

tal, ésta seréd usada por el paciente sflo durante cortos perigf

dos o par rezones estéticas. Dads 1a evolucién progresive de

" la Esclerodernia que incluso llega a afectar diversos Aparatos o

y Sistemas, debe tratarse de mejorar les condiciones de vida -

de estos pacientes por media de rehabilitaciones bucﬁlea, tuhan

do en cnnsideraciﬁn lla cnndiciones de cade peciente ean parti-

cular v lo que ellos esperan del tratamiento.
1.~ MANEJD PROTESICO DEL PACIENTE CON ESCLERDDERMIA.

Generulmentc el paciente caclerodérmtcn tiene aapirucinnes
'ltquu superan en’ muchu el tratamtento que podrfa 1nat1tu1rse,'---
\Vpur 1o tanta es necesario lxplicarll les limitucinnes vy le8s -?

 'fcnmp11cac1unln dll tratamlentn planlldo. Hccho ésto se cligen

'5- f1ou purtaimpreaianea adlcuadoa para la. tome- dl las imprtliones 

:!fpr1er1|l. lau cullll Il hnctn con cicrtu grldo de dlficultad f

'f;- v moll!tiﬂs Fl!' .l'pgginntl. *Pnntnriornnntc oc llabnrun loa-

m',-partalmprlninnco indivldunlcn de- acrilico si-ndo nncu:arto cnrﬂ

"',y.tnr ll auporinr y hacorll punton dl rcfcrnncia paru :u colocs-f

S _cién pontlrinr- o portaimpr-uioncl s hace en dnu plrtli, ca-

‘k‘ffdl una dl cllls || cnnforma lndividunlmnntl. El portaimprgggui

if€0ll 1nf|rior " cllbarl (L} formn cunvcnciunll. ‘
L- 1npr¢l16n mandibultr ll rcgtotr- con mntlrialcu dc im
: vprnsidn cllnticoo po:tlriurmcnto ll prncldt . hncn: lo 'upn

'?Prinoro L rnqintr‘ ,na mitld dn ll ltCld.. cnrtlnuu cl*
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" meterial al rez de 18 uni6n con ls parte remanente; se reposi- B
_ ciona la parte impresionada en la arcada dentaria y se procede

”fia'tqmar la impresiéh dé le parte faltante. Ya fraguado el ma-

terial se coloca una mezcla de yeso sohre les marcas de refe--

 rencia de cads lado. Se retira 1a hatriz de yeso una vez fra-

-guada, as{ como las dos partes de ls 1mpreaién superior que -

‘ ‘fuerun acupledae " corridae en yesn. Enkel.laboratnrio se ela ‘
-baoran hases de registro de Graff con cuinr y la supnrinr se -- ;
xfffcurta subre la linea media con un discn dnlgadu, partléndnla u:i
‘ ];la mitad una vez elaboradoa los modelas flaiolﬁgicoa.
: Se toman lua registros mundibuluren prlsuncinnulis y 8@’ -
flleva 8 cabo 1: tranaferencia con el arco. faclal para-efac---;i
;tuar eate proctdlmientn sln diflcultad se retianen las mit!dll‘i
fi?de 1a placa suptrior an su sitlo con avuda de adhcaivo paru --{3
 E{fdentadurla.  Es naceaariu cnlocnr una matriz de ycao o al te-
‘gedur del erco facial peru facilitlr lu rlcnlocacién dc 1- pla"
”%*superior aobre el modnlo dl trubljo y. |1 cunaiguilntu muntl
,_,je'an el articuladur slmnajuoteblc., Dl!pu‘l se culucsn lon --'
'“fdientaa anbre los rndtllon d! cera y [y prutbnn on 1- bncl dclk
i?paciente. pnra hncnr laa cnrrtcciont. ncclnnrial- nnchu lstn -
ae*iroctde . dnr cl reltonlldo y a terminlrﬁlllprﬁtcnil.' Camof

la:placa superinr‘ll\nnculntra pnrttd- en dnl mitadol ol cnlo-;

.vbrc el modolo lﬁtrlbljﬂ y tnfmnrcl ll luclllzlcién‘du --;




tro y se fijan con acrflicn autupulimerizable. Postefidrmenté o
se envuelve cada una de las mitadea de. 1a pleca superiar en pa
_»pel egtafig, a través del cual se insertan los_aditamentns‘ma-— o
rchaa dentro de los hémbrasAprevléﬁénte colocadas. Pur.ﬁltimﬁ-
' se unen los aditamentos méchu con resina abrilica y se pruﬁng’

‘a teiminar v pu11r 1a'p1aca pslatina; (Fig. 20 vy 21) se colo-- s

cen las tres partes de ls prﬁtesis auperior y 1a prdtesié man« j'ﬁ

dibular- se obtienen nuevas registras en relacién céntrica y .

‘ .ae reujustan las prétesis sobrl el urticulador. Se le . debe --A7l
'proparcinnsr al pacieﬂtl un pequeﬂn instrumento que facilite —_;!

1a remucién de la pieza pulatina de la placa superior- au mane:Vf

‘ \; ‘Ju se facilita ya que 1- punta del 1nstrumentu se coluca en --

-‘.;:‘}’fffluna ranurs unterior diuﬂada cnn ute Hn v sobre la que e jer-,-"f

.: ? ce un moviminntu hacia sbe jo. o

S Debido e la rigidnz 1abia1 nxistentn. zs nec!aario desgas@
’f:tar lﬂl robordea labiallo al méximn potiblc. para poder c.lo-

'jcar lu prﬁtcniu. (13) (JB)






- ‘ 9“ ‘.v:

“Fig. 20 Imigon qul muntrl pt tru pnrtu dt] |
prdtuu sup-rior. N

is pertes v ,icﬁﬁli'



© XVII.- CONCLUSIONES:

. Par lo anterior pademoe concluir que el términu Esclern--
dermla ha aido aplicaedo a un grupn heterogéneo de situacinnea
que 1nc1uygn, por una pgrte,,a un canjunto de enfermedades de<

signadas de forma glubal coﬁu Esclerodermia lnéalizada o fncal"" -

'en las cuales hay una fibrusia circunacrita en ulgunas zonaa -

cuténeas can afecciﬁn limltada de la dermia y de loa tejidoa -

 inmed£atamente aubyacentes y, por utra a una altaraciﬁn gone-

Lralizada multiaistémica del tejido conjuntivu. cnnoclda coma -

'afEacleroaia Siatémica Progresiva, -n la cuul hay un engrnsamiln.
to eimétrico de. la piel can fibroaia y cambinl dlganlrativo.‘

’1 en 1s ainoviel. arteriaa dlgitalcl y ciartnl 6rganoa 1nterno

21'1entr¢ lus qua dnatacan el caéfago. ll‘tracto inteatinal. 100 _

',upulmnnes. el cornzdn v los riﬂonta.

;vaaculares lnbrl tndn do 1a nicrocireulacién y dl loa poque-

ffﬁos vaaol. curacenristica prndnminlnti dn o nnfcrmcdad. S;f

’ bien el conjunto de lol e-todon cccinrud‘rnicao ticno como?do,

"°-'Fnom1nador comin: la 1ndurac16n cutl ”01 llp!ct’“ d' 10' m3,

fmoa va. deude una afccciﬁn cutln xtonon cun ripida arncc16n~

ﬂ'viac!ral (Eaclcrncin_Sist(mica Progrl 1v| con Enclnrodcrmil

ifuua) a una formn cnn cnmhinl cu wn|ol luchu nia rcltringt-

doa: v dollrrolln do lcutonco vi;  "lll e lo lquo dl un pori

f ‘do dc tilmpo.prolun91do (linnrnnc CREST).f Por_otr-/pnrtl.:
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ta del Tejida Eonjuntivu o la’ Esclerudermatnmiuaitia.

La Esclerosis Sistémlca Fragrbsiva hace part£c1pe a la -~
cavidad oral con alteraciones anatomopatoldgicas extraurdina-fn
riamente impartantes como: Gingivitis Crﬁhica; la Paradﬁntitié
Crénica; Atrafia gingival por Necrésis fFibrinoide del cnléges;-”
no, Galcinnsis' Resorcién Dsea y perdida de los 6rganos denta-
r109° siendo por estu indispensable . que el Uduntélago maneje -A;
con un concepto ampliu v ‘claron, el prncesu 1ntegral de eata_--«Q
';f;enfermedad ~para que su participac16n can el manejo dental adeﬂf

' cuadu. cnnlleve su necesaria 1ntegrac16n en el equipo multidia
i?ciplinarin encargadn del trutamiento médico del paciente eacle

rodérmico,
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