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RESUMEN.

Objetivo. Establecer los hallazgos clinicos, y endoscdpicos a nivel de eséfago en

pacientes con esclerosis sistémica progresiva.

Material 'y ‘mc'todc;s.y- Se revisaron los expedientes clinicos del Hospital de
Especialidades Centro Médico La Raza de pacientes portadores de Esclerosis
Sistémica progresii'a y se buscaron los hallazgos en la endoscopia alta. con el
objetivo de determinar las caracteristicas encontradas a nivel esofagico, se
interrogaron a los pacientes sintomas como pirosis, disfagia y dolor retroesternal se
evaluaron en cada uno de ellos dos parametros principales 1 severidad v 2 frecuencia,
para severidad se otorgdé una puntuacion de 1.2.3 si se refirieron como leves,
moderados o severos dichos sintomas en el caso de la frecuencia una puntuacién del 1
al 4. una vez al mes. dos veces por mes. 2 a 3 veces por sema.né. Yy Eliario,
respectivamente.
Resultados: Se revisaron 46 expedientes por mismo nﬁmerq de - pacientes
interrogados de ellos 45 mujeres y un hombre con un tiempo de cvolgciéri‘de la
esclerodermia entre 3 ¥ 35 afios ¥ un promedio de edad de 48 ajfios. 42 contaron con

estudio endoscopico. 88% presentaron alteraciones por dicho estudio, y 5].3% tﬁvo, .
por lo menos 2 alteraciones esofagicas distintas, se evidencié esofagiﬁs en el 47%; en

24% se corrobord reflujo. disminuciéon de peristalsis en 29.7%, hubo’ un: caso de

-surret y dos de varices esofigicas en pacientes que eran ademds portadores de




cirrosis biliar pﬁméﬁa, en cuanto el cuadro clinico 69% refirié pirosis, 43.4% disfagia
y. 10% dolor retroesternal,-40% de los pacientes tenian sobreposicién con Sindrome

de Sjogren, 28% con hipotiroidismo, y 4.3% con cirrosis biliar primaria, 25%

presentaron’ . 3 enfermedades - autoinmunes siendo la asociacién mas comin:

Esclerodermia, Sjogren e Hipotiroidismo




ABSTRACT

Objetive: to Determine clinical and the endoscopy features of patients with systemic

sclerosis and esophagus damage.

Material and Methods Were documented clxmcs symptoms and endoscopics features of

patients with syslemlc sclerosns and esophagu.s da.mage

Results: 46 patients were included in the study 45 females a.nd 1 male, the evolution time
of the systemlc sclerosxs were 3 and 35 years, w1th average tlme of 48 vears. The
endoscopy study were present in 42 patients and 88% has esophagus damage, and 51.3%
has two diseases in the dygestive system. The mair esophageal discovery in endvoscopy
study were esophagitis in the 47%, reflux were present in'24%, low peristalsis in 29.7%
and Barrett Esophagus in one case , two present esophageal varices associated with primary
biliary cirrhosis. The symptoms of main frecuency were heathburn with 69% of the cases,
dysphagia in 43.4%, and 10% chest pain. Sobreposition syndrome were present in 55% of
the patients en 40% of the cases. with Sjogren syndrome, 28% hypothyroidism and 4%

primary biliary cirrhosis in 25% were documented three autoinmune disorders.




INTRODUCCION.

Definicion.

La Esclerodermia es una enfermedad crénica de etiologia desconocida que cursa con
proliferacidn excesiva de coldgena a varios niveles especialmente a nivel de piel ¥
vasos sanguineos pulmonares. cardiacos. gastrointestinales y renales. Pueden ocurrir
formas localizadas y también sistémicas estas ultimas progresivas y fatales.

Epidemiologia.

Se trata de una enfermedad no poco comiin con afeccién predominante en el sexo femenino
con una relacién de 3 a 1 con una mavor tendencia a afectar persoﬁas de raza blanca en
relacidn a la raza negra en las formas localizadas. o

La morfea una forma de esclerodermia localizada se presenta en edades entre 20 y 50 afios
mientras que la forma linear tiene un inicio mds temprano entre la primera y la segunda
décadas de la vida.

La esclerodermia sistémica con sus formas limitada y difusa es mas frecuente también en
mujeres pero con una relaciéon de 4 a 1. mas frecuente en negros que en blancos. una
incidencia en la poblacion adulta de 17 por cada millon de habitantes y una prevalencia en
adulto: de 240 por cada millén . La forma difusa ocurre también mas frecuentemente en
negros ¥ la edad de inicio es mds temprana que en las formas limitadas.

Los indices de supervivencia a 7 afios a partir del diagnéstico en las formas sistémicas €s de
un 75 porciento. (1) :
Clasificacion

Se divide en dos grandes grupos: localizada y sistémica los cuales a su vez tienen subtipos.

Al




Esclerodermia localizada.
Existen ' varias formas incluyendo la morfea, morfea generalizada, morfea gutata
considerada esta ultima como una probable variacién del liquen escleroso y atréfico ,
morfea nodular ¥y morfea subcutdnea . La esclerodermia linear quizd no condicione una
enfermedad grave pero si lesiones desfigurantes. Definitivamente la forma mas comun es la
morfea en la cual las lesiones generalmente son unicas. en la mortea generalizada pueden
existir lesiones bilaterales y simétricas . La ausencia de fendmeno de Raynaud. de
involucramiento sistémico y de acroesclerosis diferencia’las formas localizadas de las que
suelen cursar con afectacion sistémica. La otra forma de esclerodermia localizada se
denomina linear, cursa con lesiones en banda como la clasica lesion en golpe de sable o con
la llamativa y caracteristica forma con hemiatrofia corporal.

Esclerodermia Sistémica.

Se ha propuesto su clasificacién en dos formas que son limitada y difusa se han descrito
algunos otros subtipos menores . : »

Sesenta por cicnto de pacientes con Esclerosis sistémica presenmn la forma llmltada esta

formn incluye a los pacientes con Sindrome de CREST llamado asi por las lmcmles que

indican las siguientes alteraciones C de calcinosis cutis R de fenomeno de Ra)naud E de

trastornos esofigicos S del inglés Sclerodaciilia ¥y T por la formncnon de telangiectasi:s los

pacientes de esie grupo tienen una generalmente larga hlstona de fenomeno de Raynaud y

formacidon de telangiectasias en cara y manos prevlo al- inicio de la.s marufestamones
dérmicas o cn ocasiones estas ultimas suelen ser leves generalmente manifestadas por
esclerodactilia progresiva que en un inicio no llaman " atencidn del paciente. Esta forma de

esclerosis sistémica cursa en un 70 a 80 por ciento de los casos con la presencia de
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anticuerpos anticentromero (ACA). La afectacidon sistémica generalmente pulmonar en
ocasiones no aparece hasta afios a veces décadas después de las alteraciones dérmicas
Esclerosis sistémica Difusa.

La forma de inicio generalmente es brusca con una fase inflamatoria otra de engrosamiento
cutdneo y una tercera ¥ ultima de atrofia el fenédmeno de Raynaud generalmente es mas
grave ocasionando ulceras digitales ¥ en ocasiones amputaciones de ortejos de manera
espontinea la afectacion visceral generalmente es temprana y existen dos datos
fundamentales una forma de sinovitis poliarticular simétrica asi como dilatacién de los
capilares a nivel de pulpejos, estos pacientes generalmente son ACA negativos pero
presentan Ac Antitopoisomerasa | también conocidos como Scl 70 en el 30% de los casos .
Esclerodermia sin Esclerodermia 7

Presenta fendmeno de Raynaud. ausencia de afectacion cuta‘mea,b fibrosis . intersticial
pulmonar. . crisis hipertensivas de origen renovascular .y ‘enfermedad cardiaca o

rastrointestinal caracteristicas de la enfermedad. (2)

FISIOPATOGENIA.

Se han involucrado fendmenos de autoinmunidad, genéticos. . infecciosos. etc. a
continuacion detallaremos cada uno de estos !

a.- Inmunopatogénesis.

En la Giltiima década se ha mostrado el papel central de los trastornos de la inmunidad en los
pacientes con Esclerodermia se desconoce aun si la activacién del sistema inmunc es el

evento inicial o viene como consecuencia o secundario al proceso patolégico, se han

encontrado anomalias en células B células T y células inflamatorias no esp=cificas.




Células T.
Anomalias de las células T

En los portadores de Esclerosis sistémica las células T son importantes en el infiltrado a
tejidos. de hecho, se presentan de manera muy temprana en el curso de la enfermedad .
Existe infiltrado de células T a nivel perivascular e intersticial en la piel de estos pacientes
se encuentran tanto CD4 como CDS8 sin embargo los CD4 son mas frecuentes. La expresion
de HLA de clase II indican que han sido recientemente activadas.

La infiltracion de células T » macréfagos activados preceden al dafio vascular y se encargan
de originar fibrosis se cree que existen varios mediadores muchos de e¢llos llamados
citocinas involucrados entre estos se incluyen la IL-1, IL-2, IL-4, IL-6, IL-8, FNT-alfa,
Granzima A, Leucotrieno B4, etc.

Las células blanco son células endoteliales. células de musculo liso vascﬁlar. ¥ fibroblastos.
Existen datos de que un tipo de respuesta Th2 aumentada encontrada en células de lavado
broncoalveolar origina un aumento en la expresion de la IL-4 y disminucion en la expresién
de IFN gamma.

Se cree que la IL-4 origina de manera directa un incremento en la quimiotaxis ¥ produccién
aumentada de matriz extracelular por los fibroblastos también incrementa la adhesion de
c¢lulas T al endotelio vascular llevando a un colapso de los filamentos intermedios de
vimentina de la misma célula endotelial, este es uno de los hallazgos mas tempranos
encontrados histopatolégicamente en la Esclerodermia.

Tanwo la IL-1 como la IL-6 y el FNT-alfa incrementan la activacién de células T y
produccion de células B, estimulan la produccién de PGE2 asi como de matriz extracelular

por los fibroblastos. incrementan asimismo la produccién endotelial de moléculas de
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adhesién intracelular como ICAM-1, VCAM-1, ete, asi como promueven el incremento del

musculo liso vascular.

Sin embargo una de las citocinas mas estudiadas es el TGF-B factor de crecimiento

por transformacion Beta. este factor incrementa la produccion de colagena. induce la

produccion endotelial de endotelina 1, esta endotelina tiene potentes efectos

vasoconstrictores v se ha encontrado también que induce un incremento del misculo
liso vascular y se ha demostrado su presencia en el suero y lavado broncoalveolar de
@stos pacientes.

El TGF-B aumenta la expresion de los genes COL1A1 responsables de la sintesis de
cadenas alfa de las fibras de coldagena de tipo 1 asi como incremento en la expresién
para lo formacién de coldgena de tipo Il y VI, la fuente de produccion de TGF-B
permanece desconocida

Células B

Existe incremento de autoanticuerpos e hipergamaglobulinemia en pacientes con
Esclerosis Sistémica. La activacion policlonal de las células B causa incremento de
las cifras de IgG. IgA. IgM e IgE. sin embargo estas no se correlacionan con la
actividad de la enfermedad. v

Las clevaciones de ACA y anti-Scl70 permanecen de manera constante en el
transcurso de la enfermedad y no parecen estar involucrados en la actividad de la
misma.

Los blancos para los anticuerpos especificos para Esclerosis Sistémica incluyven la
DNA Topoisomerasal. RNA-polimerasa 1 y III. antigeno PM-Scl y neuronas
mientéricas. La fisiopatogenia de los anticuerpos dirigidos contra estos blancos

antigénicos permanecen desconocidas quiza la verdadera accidn de los mismos se




localice en otros sitios submoleculares. Existenmsin embargo otros autoanticuerpos
dirigidos contra células endoteliales; ﬁbroBlastos, musculo liso, granulocitos.
erjtrocitos, plaquetas. tejido tiroideo, gi:‘mdlxlas %ﬁlivares. antigenos citoplasmicos
neutrofilicos, protex’nas. de choque térmico tipos 1I, III y IV, colagena. cardiolipinas.
histonas, mitocondrias, laminina: ribonuc]eo;:;roleinas. antigeno Ku. y RNA
polimerasa de tipo I1 ’

Los alelos de HLA de pacientes con Esclerosis sistémica, intervienen en la activacién
especifica de las células T, los HLADQ tienen una gran asociacién con la presencia
de anticuerpos anticentromero ACA., por una glicina polar o tirosina en la posicién 26
del HLADQB. '

En blancos, negros americanos y japoneses, los Anti-Scl 70 se asocian a HLA bQ
con un residuo de tirosina en la posicién 30.

Los anticuerpos PM-Scl se correlacionan con HLADRBI1 0301, DQA‘I-OSOI, DQB1-

0201.

Los macréfagos v las células de Langherhans incrementan en la piel de pacientes con
Esclerosis Sistémica especialmente en la etapa  temprana., el incremento de
macrofagos es - especialmente importante en esios pacientes cuando cursan con
enfermedad difusa intersticial pulmonar, los radicales libres de oxigeno producidos y
liberados por los neuwréfilos pueden contribuir a la fisiopatogenia de la fibrosis
pulmonar.

Estan involucrados tres procesoso fisiopatogénicos en esta enfermedad.

1.-Daiio al endotelio vascular.

2.-Activacion inmunolégica e inflamatoria.




3.-Dismetabolismo de la matriz exrtracelular que lleva a un incremento de la misma.

La relacién entre el dafio vascular y los trastornos inmunitarios s poco clara.

La enfermedad injerto contra huésped origina afeccién dérmica liquenoide y otra
esclerodermiforme Ia cual se modifica en relacidbn a la quimioterapia
inmunosupresora que recibe el enfermo guia a pensar en que existen mecanismos

inmunolaégicos que llevan al dafio dérmico y sistémico. (3)

ANATOMIA PATOLOGICA.

Entre las mualtiples alteraciones la cutinea es la mas peculiar. Histolégicamente se
caracteriza po;— un marcado incremento del coligeno dérmico asi como de
glucosaminoglucanos y fibronectina. Hay también pérdida de los apéndices dérmicos
y adelgazamiento de la epidermis. En mas de la mitad de las biopsias cutaneas se
comprueba ademas la presencia de un infiltrado mononuclear perivascular e
intersticial sobre todo a expensas de linfocitos T. Por inmunofluorescencia se pueden
detectar en la unién dermoepidérmica depdsitos de inmunoglobulinas, C3 v
fibrindgeno. La afectacidén vascular puede ser detectada en cualquiera de los 6rganos

afectados. Las lesiones se localizan tanto en las arteriolas como en la

microcirculacién. El examen arterial demuestra hiperplasia con engrosamiento de la ~

intima a expensas de la coldgena asi como la fibrusis de la adventicia. con

esporadicos infiltrados de células .mononucleares. Los vasos generalmente estin

estrechados en el 75 por ciento de su calibre. (1)
En el examen Histoldgico del eséfago distal se distingue una muscularis mucosae

atréfica




Parcialmente reemplazada por tejido fibroso. en la lamina propia y la submucosa hay
un incremento en la cantidad de coldigeno mientras que en la mucosa se perciben
generalmente signos de esofagitis. La segunda y tercera porciéon del duodeno y el
vevuno son las zonas del intestino mas afectadas por la enfermedad. la mucosa es
normal aparte de un moderado infiltrado intlamatorio el resto de las alteraciones son
similares a las encontradas a nivel del es6fago. Con respecto al intestino grueso las
alteraciones no wvarian en relacién al resto del tubo digestivo sin embargo la
afectacién de la muscularis mucosae si origina los caracteristicos diverticulos de boca
ancha encontrados en esta enfermedad. La afectacidn hepitica es rara sin embargo si
se ha descrito una interesante asociacién con la forma limitada de la enfermedad y 1a
cirrosis biliar primaria. En la poco frecuente afeccién pancredtica solo se advierte
fibrosis de gradc variable en la glandula.

Los hallazgos histopatolégicos pulmonares consisten en fibrosis difusa intersticihl.

alveolar ¥ peribronquial de predominio basal con un grado variable de‘infiltracion -

intflamatoria.(15 . . S

CUADRO CLINICO.

No es infrecuente que el comienzo sea insidioso cbﬁ aolbres genéraiizadgé. rigidez.
fatiga y pérdida e peso. En algunos casos incluso la enfermedaa se pfésenta s;’)ld en
forma de afectacidén visceral priacticamente sin afectacién éuténea. [;o habitual sin
embargo es que durante un nimero variable de afios el enfermo reﬁefa la presencia de
fenémeno de Raynaud a la vez que un progresivo endurecimiento cutdaneo sobre todo

de las manos.

La afectacion cutanea es la mas caracteristica de la enfermedad




Tipos de lesiones: Se afectan manos y pies de manera temprana se presenta
fenémeno de Raynaud de este se reconoce un comportamiento trifasico en orden de
presentacién: palidez. cianosis y rubor aunque no siempre es asi. Se produce edema
sin godete en manos y pies dando el caracteristico aspecto en “salchicha,” en las fases
iniciales de afectacién dérmica como ya se comento previamente pueden existir tres
etapas de afectacion en orden son fase de edema,. fase de engrosamiento cutineo y
fase de atrofia. pueden producirse ulceraciones secundarias a isquemia y cicatrices
puntiformes.

De manera tardia el engrosamiento cutdneo y la disminucién de la elasticidad de'la
piel origina contracturas en flexidn y resorcidon dsea distal como resultado de la
pérdida por isquemia de las falanges terminales.

En las cara se presenta edema periorbital de manera temprana en la etapa tardia
edema y fibrosis que originan una pérdida de las lineas de expresién naturales dando
¢l aspecto de mascara. existe adelgazamiento de los labios ¥y disminucion de la
capacidad de apertura oral a esto se le llama microstomia o ‘“facies ornitica™. que
incluye también el afilamiento de la nariz.

Formacion de ulceras generalmente a nivel acral secundario a oclusién vascular
Calcificacion cutanea: ocurre sobre todo en' donde se encuentran prominencias oseas
quizi pueden presentar exudado o drenar material de aspecto de pasta.

Sindrome de CREST: Incluye calcinosis cutis. fendmeno de Raynaud. alteraciones
csofiigicas sobre todo con afectacion del esfinter ésofz’xgico inferior y de la motilidad
especialmente en los dos tercios inferiores. existe eslcerodactilia y por altimo ¥y como

hallazgo muy relevante la presencia de telangiectasias.




Alteraciones en el color de la piel: se puede producir hiperpigmentacion generalizada.
En dreas de esclerosis hiperpigmentacién o hipopigmentacion postinflamatoria.
Palpacion: tempranamente induracion cutdnea y tardiamente piel tensa. lisa y gruesa.
crepitacion sobre las superficies articulares.

Distribucién de las lesiones: Tempranamente dedos y manos. tardiamente tronco, cara

» extremidades inferiores.
Cabello v ufias: pérdida completa de pelo en partes distales de extremidades, pérdida

de glandulas sudoriparas con la consecuente anhidrosis, tclangiectasias

periungueales, acortamiento distal de ufias debido a amputacién isquémica de las
talanges distales

Aunque algunos autores consideran que esto no esta bien establecido aitin. El
sindrome s¢ caracteriza por hiperpigmentacion seguida de atrofia de la dermis.'grasa
subcutinea. musculo y algunas .veces hueso subyacente. La atrofia usualmente es
profunda similar a la vista en la forma de “golpe de sable™. -
Las manifestaciones clinicas de la Esclerodermia o Esclerosis sistémicz‘ns dependen de
los sitios involucrados. Las manifestaciones iniciales estdn relacionadas al fenémeno
de Raynaud o al edema de los dedos (dedos en “salchicha™). Hasta en una tercera
parte de los pacientes la primera manifestacion es el dolor y edema de log Aed;)é. En
algunos pacientes la primera manifestacion es la presencia de poliartritis migratoria.
En otros casos la severa osteoartritis erosiva digital producida en el Sindrome de
CREST particularmente en mujeres ocurre priméro. Las contracmras'en flexion »
esclerodactilia forman parte del cuadro cliniéo. en los rayos X la resorcion digital. las

calcificaciones subcutaneas. el estrechamiento de los espacios articulares y erosiones

tocales del hueso periarticular pueden estar presentes. Usualmente los cambios
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cutdneos preceden a la afectacidn visceral por algunos afios, pero ocasionalmente es
al revés (“esclerodermia sin esclerodermia™). ) ‘

La enfermedad puede involucrar extremidades superiores, tronco. cara, y finalmente
extremidades inferiores. A menudo pasan varios mésgs entre la etapa de dolor y
edema hasta la etapa de engrosamiento cutineo. El edema periorbital aislado puede
ocurrir en fase temprana en pacientes que presentan pocas manifestaciones de la
enfermedad. -

En ocasiones la piel gruesa e indurada pasa a una fase atréfica en la cual la piel es
tensa, lisa v fija a planos profundos. La piel de la cara toma la apariencia de una
madscara. la nariz se torna afilada y la boca se torna pequefa (fascies ornitica). El

signo del cuello es la persistencia de los surcos cutineos debidos al engrosamiento de

la piel con los movimientos de extensiéon o lateralizaciéon de la cabeza. La._

hiperpigmentacion orienta a veces al diagnéstico de enfermedad de Addison ‘sin

embargo la funcién suprarrenal es normal en estos pacientes no existe” elevacion

plasmatica de los niveles de hormona estimulante de los melanocitos de tipo B.:La
hiper o hipopigmentacion focal quizd representa una respuesta post-inflamatoria en

las arecas de esclerosis. Ocurren telangiectasias periungueales aunque estas también

pueden ocurrir en pacientes con LES y Dermatomiositis.(26) PR

DIAGNOSTICO.
Cuando se encuentran. las manifestaciones caracteristicas a nivel de piel
habitualmente el diagndstico no ofrece dificultad sobre todo cuando otras alteraciones

caracteristicas estin presentes como el fenémeno de Raynaud. sin embargo en




situaciones como la llamada esclerodermia sin esclerodermia, la presencia de crisis
hipertensivas, etc el diagnéstico puede ofrecer dificuliades.

Por laboratorio se pueden encontrar varias anormalidades inespecificas como el
incremento en la Velocidad de Sedimentacién Globular anemia de los procesos
inflamatorios crénicos, por deficiencia de hierro, BI12 o acido félico secundarios a
malabsorcién,, existe factor reumatoide positivo en el 25% de los casos.
hipergamaglobulinemia y complejos inmunes circulantes, los ANA constituyen uno
de los hallazgos de mayor interés su frecuencia es de aproximédamente el 90% de los
casos ¥ el patrén de inmunofluorescencia mas habitual es el moteado. aunque es mds
especifico el nucleolar. Las identidades antigénicas de mayor relevancia son aquellas
a las que se les ha podido atribuir la distincién de marcador especifico. Asi. los anti
Scl 70. reactivos frente al antipeno DNA topoisomerasa | se detectan globalmente
la forma difusa, los

entre un 30%. pero la mayoria de enfermos pertenece

anticentrémeros . que se encuentran entre un 80% son caracteristicos de la forma
limitada.(4)

También se ha demostrado que son especificos de la enfermedad otro tipo de
anticuerpos antinucleolares (Anti RNA polimerasa y antifibrilarina o U3 RNP). (5)

i:n caso de aparicién de datos de afeccidn sistémica puede ser necesaria la realizacion
de electrocardiograma y ecocardiograma o biopsia miocdrdica para documentar
afectacion a este nivel. endoscopia alta v baja estudios contrastados de tubo digestivo
manometria esofdgica (ver mds adelante) y estudios de malabsorcion como D-Xilosa,

Prueba de Shilling. prueba de bentiromida. grasa en heces, etc parta documentar

los estudios

afectacién esofagica. intestinal. etc sin olvidar  por supuesto

radioisotépicos de vaciamiento gdstrico. (14)




La Radiografia de té&ﬂ, Vv la espirometria en el caso de afectacién pulmonar y urea,
creatinina,  depuracién de creatinina en orina de 24 horas ultrasonido renal.
gamagrama renal, albuminuria en orina de 24 horas. y biopsia renal para la afectacién
renal. recordando que en este ultimo caso algunos medicamentos usados parie el
Tratamiento de la enfermedad como la D-Penicilamina pueden originar nefropatia
membranosa entre otras alteraciones incluyendo Miastenia Gravis. (9)

Existen criterios de clasificacidon. no de diagndstico para la Esclerosis Sistémica
formulados por el Colegio Americano de Reumatologia que se mencionan a
continuacién. (2)

TABLA 2. Criterios de Clasificacién para la Esclerosis Sistémica.

Criterio mayor.

-Esclerodermia proximal.

Criterios menores.

-Esclerodactilia.

-Cicatrices puntiformes en pulpejos de los dedos.

-Fibrosis pulmonar bibasal.

Esclerosis Sistémica definida.

-Un criterio mayor.

-Dos o mas criterios menores.

La fibrosis pulmonar bibasal es diagnésticada por radiogratia de térax.




DIAGNOSTICO DIFERENCIAL.

Se realiza con las siguientes enfermedaﬁ:s:
-Enfermedad mixta del tejido conectivo
-Fascitis Eosinofilica.

-Escleromixedema.

-Lupus Eritematoso Sistémico.
-Dermatomiositis.

-Morfea

-POEMS.

-Amiloidosis sistémica

-Enfermedad Injerto contra Huésped.

-Liquen escleroso y atréfico

-Exposicion al cloruro de polivinilo.

-Reacciones adversas a drogas como pentazocina o bleomicina.

Estados Esclero.dermia-Like.

Ocurren en personas expuestas a pentazocina, cloruro de polivinilo incluso con
afectacion pulmonar. También existen fenémeno de Raynaud y cambios cutdaneos
similares a los de la esclerosis sistémica con mialgias, neumonitis.; miocarditis.
neuropatia y encefalopatia relacionados a la ingestion de L-Triptofano (éf{idrome de'
cosinofilia-mialgia). : :

El Sindrome de aceite toxico ocurrié en forma de una epidex‘-ni‘a e'n‘ Espaifia en’i‘981

afecto a 25,000 personas que ingirieron aceite desnaturalizado,:despuds de una fase
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aguda con exantema, fiebre, neumonitis y mialgias progresa a una condicion en la

cual existe afectacién neuromuscular y cambios cutdneos indistinguibles de los

encontrados en la esclerodermia. (6)

TRATAMIENTO.

El Colegio Americano . de. Reumatologia hace - algunos afios ha desarrollado
investigaciones terapeuticas encaminédas a mejorar el curso de la enfermedad. El
comité sugiere que los pacientes con Esclerodermia temprana' de menos de 2 afios de
evolucion son los candidatos mas idéneos a presentar una mejoria en el pronéstico de
su enfermedad.

Se ha elaborado el “skin score™ que ha mostrado estar relacionado con la severidad de
la Esclerodermia en estudios grandes y su utilidad ha sido para evitar la variabilidad
en los estudios clinicos. Hasta el momento se han realizado dos estudios con el
aminobenzoato de potasio, sin embargo hasta el momento no se ha observado mejoria
con su uso. : :

La globulina anti-timocito ha sido comparada en relacién a placebo utilizando una

dosis de 3ml/kg incrementando a 3mg por 5 dias consecutivos después ae
tratamiento el. ““skin score™ permanecid sin cambios durante léséfmésgé srlr__"uilreﬂnters"a :
la suspensién del medicamento. En otro estudio se comparé lya'fétofe're:s.:i"s”‘y la D-
Penicilamina. encontrandose un ligero beneficio de la priméra en comparacloncon
esta ultima. Hasta el momento la Colchicina no ha demostrado Beﬁeﬁcio éx}guno,
tampoco la administracion de factor XIIL : g .

Se ha comparado también la plasmaféresis con la linfoplasmaféresié encontriandose

beneficio con ambas pero mayor ain con la linfoplasmaféresis, el Ciclofenil, la
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administracién de terapia antiplaquetas, dexametasona, el ketotifeno, la d-tiroxina. y
la ketanserina han mostrado- alguna utilidad en el tratamiento. El clorambucil.-el

dimetilsulféxido y la N-acetilcisteina no han mostrado beneficio alguno.

Tratamientos no alcatorizados en Esclerodermia.

En un estudio con Mefoirexhte se,rt‘rataron 21 pacientes con esclerodermia difusa de
menos de 2 afios de duracic’m 19 ae ellos completaron un aifio de tratamiento y 65% de
ellos mostraron una mejoria del 25% en el “skin store™ y no presentaron a\;ance ni
nuevas manifestaciones sistémicas.

Con la Ciclosporina aun no puede documentarse su efecto en esta enfermedad puesto .
que se cuenta con estudios muy pequefios pero si esta documentada la probabilidad de
que incremente el riesgo de afectacion renal asociada al padecimiento.

La administracion de alfa-lmerfe.ron 2" ha mostrado que mejora el skin-score, pe’ro'nov_
mejora la funcion digestiva ni pulmonar. (13)

E! Interferon gama que como revisamos en la fisiopatogenia es un polgnt;‘, inhibidor
de la sintesis de colageno por los tibroblastos ha mostrado mejoria en la éx;éuéiéh del
dafio cutdaneo y también ha mostrado mejoria en la disminucion de la p}ogresié'ﬁ de la
afectacion visceral. : i
Las dosis altas de 1.250H D3 ha mostrado mejoria de  las lesiohes cutianeas
probablemente debidos a propiedades inmunomoduladoras y a la capacidad de
disminuir el depdsito de coligena en la dermis. También se han realizado algunos ’

estudios con Isotretinoina mostrando mejoria de las lesiones en piel pero no la

afectacion a otros niveles.




D-Penicilamina.

Este fairmaco ha sido usado tradicionalmente para el tratamiento de la Esclerodermia,
sc¢ ha encontrado que la respuesta maxima se da en los pacientes a los cuales se inicia
el farmaco en el primer afio de tratamiento. la dosis es de 750mg/dia y se ha asociado
a una mejoria en la progresion de la afeccion pulmonar, renal, miocardica y
gastrointestinal, sin embargo tambiéﬁ se han reportado formas de la enfermedad
resistentes a dicho tratamiento

El tratamiento de la afectacidn de tubo digestivo se tratard mas adelante.

La afectacion pulmonar también es indispensable detectarla tempranamente el
Diagndstico se realiza mediante el lavado broncoalveolar que muestra una cantidad
clevada de granulocitos y de macréfagos. asi como la TAC de alta resolucidn estos
estudios indican alveolitis y afectacion intersticial respectivamente. aun cuando se ha
visto que la D-Penicilamina si ocasiona retardo en la progresidn de la. afectaciéon

pulmonar los resultados mas promisorios se han dado con la administracién de la.

Ciclofostamida en las etapas tempranas de la enfermedad. (12)

AFECTACION ESOFAGICA EN ESCLERODERMIA. k

Se ha estimado que alrededor del 90% de los pacientes con Esélerodcnnia cursan con -
afectacion gaslroiimcstinal ¥.90% de estos pacientes tiene afectaciodn esofdgica. es el
organo después de la piel mas frecuentemente éfectado. le sigue la afectacién ano-

rectal (70%) de los casos y posteriormente intestino delgado y colon (40%) de los

casos.(15)
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Aun cuando ya revisamos la fisopatogenia de _la enfermedad mencionaremos los
mecanismos por los cuales se produce la afectacién del tubo digestivo y
especificamente el esdfago. Tanto el epitelio como las estructuras vellosas intestinales
son normales en rnorfélogfa. sélo el reflujo gastroesofagico origina dafio a nivel del
epitelio escamoso esofigico. Un leve infiltrado inflamatorio es visto en la lamina
propia. El blanco principal de la enfermedad es en la muscularis propia. ocurre atrofia
y frapmentacién del musculo liso con una distribucion inicial en parches. conforme la
enfermedad progresa la infiltracion de fibras de colagena con la consecuente fibrosis
se hace mas difusa. La atrofia muscular excede a la fibrosis durante el transcurso de
la enfermedad. estos cambios ocurren en grandes extensiones del musculo circular y
longitudinal con predominio del circular. El nimero de uniones estrechas localizadas
en el masculo liso disminuye por la fibrosis. Los cambios no consisten sin embargo
tinicamente en fibrosis ¥ atrofia muscular sino también cambios vasculares con
afectacion predominante de arterias de pequefio calibre. la capa intima crece de
manera concéntrica. con inflamacion de células endoteliales. La adventicia desarrolla
tibrosis alrededor de la arteria originando oclusion vascular intrinseca y extrinseca, el
resultado de esta afectacion vascular es una insuficiencia vascular condicionante de
muchos de los sintomas encontrados en los pacientes con Esclerodermia. (16) 7

La afectacion de los vasos que irrigan al endoneuro (vasos endoneuricos o vasa
nervorum) parece ser el origen de la disfuncién nerviosa que sufre el tubo digestivo,
de hecho se sugiere la posibilidad de que la atrofia muscular es producto de la
disfuncion neuroldgica probablemente esto explica porque el reflujo gastroesofigico
es un evento clinico temprano en los pacientes con esclerodermia. La correlacién

entre el fenomeno de Raynaud y las alteraciones en la motilidad esofiigica sugiere una




anormalidad neurogénica comun entre ambos eventos, mas aun la mejoria de la
motilidad esofdgica con resperpina en los estadios iniciales del dafio esofigico
sugiere una disfuncién de este érgano por un mecanismo neurégeno y preservacién
muscular. En relacién a la disfuncién del esfinter esofagico inferior 1a administracion
intravenosa de gastrina en pacientes que mostraban ya una disminucién importante de
la_ peristalsis esofdgica, tuvieron adecuadas respuestas presoras de su esfinter
esofagico inferior (EEI). se encontraron similares respuestas con metacolina.

Estos hallazgos sugieren que el problema inicial es la disfuncion neural. seguida de la
atrofia muscular probablemente debida a la misma lesién neural, el ultimo estadio es
la sustitucién de musculo liso normal por tejido fibrético. en esta etapa el Tratamiento
es practicamente imposible ya que no hay manera de manipular al musculo liso por
medios farmacolégicos o electrofisiolégicos debido a que practicamente ya no hay
musculo. (17)

Manifestaciones esofidgicas.

Muchos investigadores han demostrado alteraciones.en la_motilidad esofagica en
alrededor de 75 a 90% de los pacientes con esclerodermia sistémica muchos de estos
pacientes sin embargo son asintomdticos. Estos datos‘ pudieran llegar a sospechar que
no son importantes tales alteraciones. sin cmbaréo una de las complicaciones mas
comlnmente asociadas es el refluyjo gastroesofigico. Como sabemos el reflujo
gasrtroesofagico (GER) se refiere al movimiento retréogrado del contenido del
cstomago al esdfago cruzando dicho reflujo a través del esfinter esofigico inferior y ™
condicionando la acidez del medio gastrico, lesién del epitelio escamoso del es6fago

de grado variable hasta producir la mdxima expresion de esta anormalidad llamada

esofago de BARRETT. (15)




El esfinter esofiagico inferior tiene una localizacién cercana a la wunién

gastroesofigica, las alteraciones neurales referidas condicionan su disfunciéon y el
reflujo acido consecuente en el caso del paciente con Esclerc?derrnia se acompaiia de
otras particularidades que lo hacen mis nocivo para el epitelio escamoso esofagico.
estas particularidades son las siguientes:

1.-Esfinter esofagico inferior incompetente.

2.-Disminucién del peristaltismo esofigico que origina un menor aclaramiento del
acido gastrico y por tanto mayor tiempo de contacto y mayor riesgo de esofagitis.
3.-La coexistencia de Sindrome seco en algunos pacientes con Esclerodermia. la
saliva normalmente tiene funciones amortiguadoras del dicido gastrico lo cual permite
que se mantenga un Ph dcido constante que suele ser mas lesivo para la mucosa
esofagica.

Complicaciones del reflujo gastroesofagico en Esclerodermia.

El reflujo crénico quiza origina esofagitis. formacidén de estenosis secundario a la
cicatrizacidn de ilceras. metaplasia de Barrett y carcinoma esoféagico.

El 60% de los pacientes con esclerodermia cursan con esofagitis. a pesar de que
algunos pacientes permanecen asintomiitico, del 70 al 81% refieren pirosis y disfagia.
Ademas 41% de los pacientes presentan cierto gradc;v - dé estenosis pépticas, la
incidencia de estas complicaciones (esofagitis y estenosis pépticas) son mads altas en
pacientes con GIiR asociado a esclerodermia que los pacientes con GER no asociado
a esclerodermia )

La metaplasia de Barrett se trata de una metaplasia compensadora originada en
pacientes que cursan con GER crénico y consiste en la sustitucion de epitelio

esofagico normal (escamoso) por epitelio intestinal especializado de ‘tipo columnar.




(23). Los pacientes con esclerodermia limitada suelen cursar con las presiones mas
bajas del EEI y son los pacientes que mas frecuentemente presentan esta anomalia, la
prevalencia de esta anormalidad es del 37% comparada con el 4 al 12% de los
pacientes con GER sin esclerodermia. Los sintomas que presentan los pacientes con
GER ¥y esclerodermia no varian sustancialmente de aquellos con GER y consisten en
pirosis. disfagia, dolor retroesternal, y sintomas sugerentes de el contacto del acido
gastrico con las vias aéreas superiores especialmente durante el suefio como tos,
disnea nocturna, dolor faringeo y en ocasiones disfonl’.a. Para documentar la
asociacién del reflujo acido y la afectaciéon de vias aéreas altas y pulmoén, se ha
medido la complianza pulmonar dinamica. toma de endoscopias, realizaciéon de
laringoscopias. test de aspiracion de coloide sulfuro de Tecnesio Tc99, examenes de
funcién pulmonar como la capacidad de difusion de monoxido de carbono. Se
eligieron pacientes con trastornos de la motilidad esofdgica y esclerodermia se midié
la acidificacion distal esofigica todos los pacientes de este estudio tenian alteraciones
de la peristalsis esofdgica y reflujo se encontraron datos de aspiracion en el 85% y
77% tuvieron trastornos de la capacidad de difusién del mondxido de carbono. Los
hallazgos laringoscopicos mostraron edema.y eriterna de regiones aritenoideas e
interaritenoideas.
B3 ) + -

Owras complicaciones esol:égicas que pueden presentarse parten del hecho de que
muchos pacientes con esclerodermia reciben terapia inmunosupresora y por tanto este
factor asociado a las alteracionres esofagicas ya descritas obligaron a buscar la
posibilidad del desarrollo de esofagitis de origen infeccioso sdlo se encontré un
incremento de la colonizacion esofagica por candida en el 38% de los pacientes

estudiados. Un factor que si se encontré mas frecuentemente en este tipo de pacientes




es que la ingesta de AINES  origina un incremento en el riesgo de dafio esofagico.
debemos de recordar que muchos de estos pacientes reciben este tipo de farmacos por
la coexistencia de poliartritis especialmente en las formas difusas, asi como por el

dolor originado por las contracturas en flexion. (18)
Estudio del pacicnte con afectacién esofigica por esclerodermia.

Tipo de estudio. Indicat;ién.
Esofagograma con Bario Estenosis esofagica.
Manometria esofagica Alteraciones en la motilidad.
Phmetria de 24horas. Reflujo gastroesofigico.

Endoscopia Eséfago de Barrett y cdncer.
Tratamiento de GER en Esclerodermia

-El tratamiento del GER en Esclerodermia tiene tres puntos:

1.-Modificacién de factores agravantes.

2.-Tratamiento médico.

3.-Tratamiento quirargico.
El primer. punto consiste en la suspension de alimentos grasosos. chocolate, alcohol,
cigarro. dietas fraccionadas en 4 a 5 veces al dia en lugar de 3 veces al dia. elevacién
de la cabecera de la cama al dormir.etc.

El segundo punto incluye la administracién de antagonistas H2. reportandose una
mejoria entre el 70 al 80%o. el efecto de los inhibidores de la bomba de protones

(omeprazol. Lanzoprazol. etc) supera el efecto de los inhibidores H2.

LT




Los agentes procinéticos constituyen una de las piedras angulares del tratamiento del
GER 1tanto asociado a esclerodermia como no asociado a esclerodermia. Dentro de
estos agentes se incluye a la metoclopramida un antagonista de los receptores
dopaminérgicos, la eritromicina cuyo mecanismo de accidon parece deberse’ al
incremento den la liberacién de motilina o un probable efecto directo motilina-like
(21). v por ultimo la cisaprida que actita incrementando la liberacién de acetilcolina
via agonismo sobre receptores de SHidroxitriptamina. (24)

Finalmente el punto numero 3 incluye la cirugia antirreflujo dentro de las cuales se -

incluyen la funduplicatura tipo Nissen. y la reparaciéon de Belsey-Mark IV. (19)




MATERIAL Y METODOS.

Se realizé un estudio retrospectivo. transversal. observacional y descriptivo para
establecer las caracteristicas de las alteraciones esofagicas en pacientes con esclerosis
sistémica progresiva del Hospital de Especialidades Centro Médico La Raza captados
en esta unidad y en tratamiento en ella durante los Gltimos 35 aiios.

Por tanto se procedié a revisar los expedientes de los pacientes portadores de
esclerosis sistémica progresiva de los cudles todos correspondieron a la variedad
sistémica afectacién cutdnea difusa. segin los criterios del Colegio Americano de
Reumatologia. Se extrajeron los datos de los estudios endoscopicos de tubo digestivo
alto de los mismos asi como reportes de esofagogramas y de serie
esofagogastroduodenal de estos pacientes para su anilisis, ademas se les aplicé un
interrogatorio de sintomas como pirosis. disfagia, dolor retroesternal pérdida de peso,
etc. aun cuando también se considero investigar acerca de neumonias o infecciones de
vias aéreas altas de repeticion. disnea nocturna, faringitis y laringitis crénica. etc . se
prefirieron solo los primeros 3 parimetros mencionados debido a que los restantes
suele: ~er multicausales en estos pacientes que algunas veces ingieren medicamentos
inmunosupresores o son portadores de Sindrome de Sjogren que también predisponen
a dichos eventos. a los 3 sintomas pirosis. disfagia y dolor rewroesternal se les estudio
su intensidad como grados 1.2 y 3. leves, moderados y severos respectivamente,
asimismo se evalud su frecuencia como O=ausente, 1=2 a 3 veces por mes. 2=1 vez
por mes. 3=2 a 3 veces por semana y 4= diariamente. asimismo se procedié a obtener

datos como edad, sexo. tiempo de diagnéstico del padecimiento. y tratamiento

-

empleado. |

El andlisis estadistico se realizé por estadistica descript \':F[;‘ ¥ A
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RESULTADOS.

De los 46 expedientes revisados con mismo numero de pacientes interrogados se
encontraron 45 mujeres y un hombre, rangos de edad desde 29 hasta 74 afios con un
promedio de 48 afios con un tiempo del diagndéstico de la enfermedad desde 4 hasta
35 afnos. '

En relacidn a la sintomatologia referida en el rubro pirosis 14 pacientes (30.4%%) no la
presentaban y 32 presentaron algin grado de la misma (69.5%a), en 6 pacientes (13%)
se refirié como leve, en 19 (41%) como moderada y 7 (15.2%) severa. el grado de

frecuencia 1 fue referido por 7 pacientes (21.8%4), 2 en 7 pacientes (21.8%). 3 en 8
pacientes (25%). ¥ 4 en 10 pacientes (31.2%).

La disfagia estuvo ausente en 26 pacientes (56.6%) y presente en 20 (43.4%), la
refirieron como leve 7 pacientes (15.2%) como moderada 12 pacientes (26%) y en un
caso se refirié como severa (2.17%) de estos 20 pacientes con disfagia 5 tenian
frecuencia de grado 1 (25%). 13 pacientes como grado 2 (65%) y solo dos pacientes
la referian diariamente (10%0).

El dolor retroesternal fue referido como ocasional y leve en 5 pacientes (10.8%).

En los estudios endoscépicos de tubo digestivo alto y estudios contrastados
radiologicos no logramos obtener los resultados de 4 pacientes. de los 42 restantes 5
pacientes tenian reporte de eséfago normal (11.9%) y 37 presentaron algin tipo de
alteracion esofigica (88%). 20 pacientes presentaron algin grado de esofagitis de
acuerdo a la clasificacion de Savary-Miller (47.6%6). 10 se reportaron como asofagitis

grado I (50%). 4 como esofagilis grado II (20%) ¥ 6 como esofagitis grado 111 (30%).




En 9 pacientes se corrobord reflujo durante tales procedimientos (24.3%). 11
pacientes fueron reportados con disminucion de la peristalsis esofagica (29.7%) ¥y en
9 se reporté hernia hiatal (24.3%).

Ademas se reports un caso de eséfago de Barret, un caso de candidiasis esofagica, un
caso de pseudodiverticulo esofdgico, dos pacientes con reporte de tlceras esofagicas

en tercio distal y dos pacientes tenian ademads reporte de viérices esofdgicas grado III.

Dos pacientes referidos como asintomaticos presentaron esofagitis grado II y III

respectivamente y 5 pacientes sintomdticos fueron reportados con eséfago normal

(11.99%) uno de ellos con pirosis moderada y frecuencia 2.

17 pacientes presentaron alter:xcif)nes gastricas (45.9%) en los estudios realizados de
ellos 5 pacientes con gastritis crénica inespecifica leve. 3 pacientes con gastritis
alcalina 1 paciente con tlcera pilérica Sakita Al y 8 pacientes con gastritis erosiva.
en estos ultimos. todos consumian AINES.

De los 37 pacientes con hallazgos endoscdpicos patoldgicos 18 presentaban un sélo
hallazgo (48.6%) y 19 (51.394) tuvieron dos hallazgos o mas. la asociacion mads

comun fue esofagitis con algun tipo Jde gastritis siendo la mas frecuente la erosiva con

7 casos (18.9%).

anN

El 40 % de todos los pacientes cstudiados presenta Sindrome de Sjogren, 28%

presentan hipotiroidismo, y 4.3%. de los cusos. cirrosis biliar primaria. en 25% de los
casos estos trastornos apareoecen asociados siendo la asociacién mas frecuente

hipotirocidismo. Sindrome de Siogren v cxclerosis sistémica (19.5%) de los casos.



encontramos que los pacientes con Sindrome de Sjégren no presentan mas gravedad
de las manifestaciones esofigicas pero si mayor sintomatologia que los que no tienen

asociada dicha entidad.
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Grafico 7.
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Grafico 9.
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Discusion.

La esclerodermia es un padecimiento multisistémico en cuyo orden de frecuencia de
afectacion el eséfago ocupa el segundo lugar después de la piel, en nuestro estudio el
esofago presento alteraciones endoscépicas en el 88%6 de los pacientes siendo la mas
frecuente la esofagitis. nuestros hallazgos concuerdan con los encontrados en la
literatura (15), sin embargo debemos tomar en cuenta que nosotros solo realizamos el
reporte de los hallazgos e¢ndoscopicos y la gran parte de los estudios que han
documentado el porcentaje de afeccién esofagica en esta enfermedad han realizado no
solo pruebas que estudian anatomicamente al esofago sino también funcionalmente
por medio de la manometria, la Ph-metria esofagica y los estudios mdioisotépicbs.

por lo que cabria esperar un mayor namero de pacientes afectados que ¢l que hemos

reportado.

Los pacientes que presentan esclerosis sistémica y que ademas consumen
aintiinflamatorios no esteroideos presentan una mayor sintomatologia ¥ un grado mas
severo de afeccion esofigica. es de todos conocido el efecto que tienen los AINES
sobre el tono del esfinter esofagico inferior. lo cuidl se suma a la disminucién de la
capacidad del eséfago del paciente con esclerosis sistémica para eliminar el acido

como consecuencia de la disminucidn de la peristalsis. debera evaluarse si el uso de

inhibidores COX-2 especificos disminuye este efecto. j———
!
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E! Alendronato, farmaco osteoformativo que se usa con mayor frecuencia en
pacientes con esclerosis sist¢émica a medida que se establecié que estos' pacientes
tiene mayor riesgo de desarrollo de osteoporosis también es conocido por la
produccién de esofagitis aun en pacientes sin esclerodermia, en nuestro estudio
también aumento el nimero de casos de esofagitis en pacientes que ingerian este
medicamento sin embargo la muestra es muy pequeifia en este subgrupo de pacientes
por lo que se requeriran mas estudios que confirmen este dato.
Como se ha reportado en otros estudios (19), los pacientes con esclerésis sistémica
que ademas son portadores de Sindrome de Sjogren tienen mas sintomatologia como
pirosis y disfagia que aquellos que solo tiene esc]erédemia probablemente debido al
efecto amortiguador del dcido que tiene la saliva cuya produccién ‘es severamente

afectada en pacientes con este sindrome.

el
complicaciones

i
En otras series se menciona un gran numero de p;:?entes con i
infecciosas esofigicas entre ellas candidiasis como reporta la revision de Young et al
de 20 casos en 53 pacientes estudiados. también se refieren infecciones por herpes e
incluso citomegalovirus en nuestro estudio solo hubo un caso de candidiasis y ningtin
caso del resto de los padecimientos, probablemente esto deriva de que. en. nuestro
medio no es tan comun el uso de esteroides sistémicos por.lo menos.en lo.que
respecta a esclerosis sistémica y en forma reciente empieza ‘apreryas’i en nﬁeStr‘b mgdio

el uso de pulsos de ciclofosfamida y el uso de ciclosporina no por no contar con’ellos

sino porque en los ultimos afios el diagndstico de la esclerosis sistémica se realiza en

forma precoz haciendo a los pacientes candidatos a recibir dichos tratamientos que -

' )



muestran su mayor eficacia en las formas tempranas de la enfermedad. Se requerira

un estudio futuro que avale un. probable-incremento en el riesgo -de infeccion

esofagica en pacientes que usen estos inmmosupresores. :

El porcentaje de pacientes que se presemaron en nuestro estudio con esofagitis (47%)
vs 60% (27) es muy similar al refendo en la llteratura pero el desarrollo de eséfago de
Barrett cuyo riesgo esta establecido se presenta en la tercera parte de los casos de los

pacientes con esclerosis sistémica y esofagitis s6lo se desarrolld en uno de nuestros

pacientes.

Nuestro estudio contempla solo los hallazgos endoscopicos en el esdfago de pacientes
con esclerosis sistémica los porcentajes referidos de afeccidén esofagica deben ser
tomados con cautela. el nimero de pacientes con trastornos esofdgicos en nuestra
serie seguramente es mayor si ademas realizamos manometria, Ph-metria y estudios
radioisotdpicos. por otra parte aunque referimos un porcentaje de disminucién de la
peristalsis debemos tomar en cuenta que no es el estudio de eleccion para documentar
este dato ¥ también en lo referente a reflujo sabemos que encontrarlo por endoscopia
e¢s inequivoco de su presencia pero la ausencia del mismo durante el estudio no
descarta esta alteracién que puede ser intermitente, permanente o de esfuerzo en
pacientes con reflujo gastroesofdgico con o sin esclerosis sistdmica con la
consideracion ya hecha de que los estragos en estos utltimos son mayores debido a la

disminucién de la capacidad de aclaramiento del &cido por las alteraciones que

ocurren en la peristalsis esofigica de dichos pacientes.




La endoscopia alta con exploracion esofigica en esclerosis sistémica juega un papel
importante - también en la estadificaciéon del dafio producido por otros trastornos
asociados a la esclerosis sistémica como fue el hallazgo de varices esofagicas en dos

pacientes que presentaban el sindrome de Reynolds (esclerosis sistémica + cirrosis

biliar primaria).

i
!
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CONCLUSIONES.

1.- La Esclerodermia es una enfermedad multisistémica y frecuentemente asociada a

otras enfermedades autoinmunes con mayor frecuencia Sindrome de Sjogren e

Hipotiroidismo.

2.- En nuestra serie 88% de pacientes presentan alteraciones endoscépicas lo cual no
indica que el porcentaje de casos de afeccidn esofigica sea el mismo . seguramente es
mayor ya que en nuestro estudio no realizamos ph metria de 24 horas ni tampoco

manometria esofdgica. lo cudil seguramente redituaria en un incremento en el nimero

de casos.

3.- Existieron en nuestros pacientes otros probables factores causales de lesiones
csofigicas entre ellos la ingesta’ frecuénte de antiinflamatorios no  esteroideos” asi

como de alendronato.

+.- Dentro de las alteraciones. encontradas "existen algunas. como las varices
esofdgicas. que no son propias de la afeccién esofagica de la esclerodermia sino mas
bien de otra enfermedad autoinmune: asociada.. particularmente Cirrosis Biliar

Primaria.




Las mujeres también en nuestro medio como sucede en otras latitudes son las mas

afectadas.

6.-Se encontré un gran numero de alteraciones gastricas que aunque no fue motivo
del estudio si es de llamar la atencién siendo el hallazgo mas frecuente la gastritis

antral y probablemente asociado al uso de AINES.

7.- Seguramente la disminucién de la peristalsis y el reflujo gastroesofagico hacen
mas probable un dafio mis severo a nivel esofigico por medicamentos como AINES

y alendronato al favorecer un mayor tiempo de permanencia en el mismo.

e
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