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INTRODUCCION

La Esclerosis Sistémica (ES) es un trastorno
reneralizado del tejido conectivo, caracterizado por
fibrosis, cambios degenerativos en la piel, arteriopatia

y afeccién de miltiples érganos internos.

El espectro de severidad de la ES varia desde
una forma restringida casi exclusivamente a afeccidn
cuténea, hasta una enfermedad grave que pone en peligro

la vida.

Desde el punto de vista histoldgicoe se caracte-
riza por lesiones microvasculares obliterativas y/o proli-
ferativas y atrofia residual con fibrosis de maltiples

brganos. (1,2).

La etiopatogenia de esta enfermedad es obscura,
aparentemente interviene la autoinmunidad, lesiones micro-
vasculares o ambos en el inicio y progresibn de los fen6-
menos que conducen al estado fibrbtico caracteristico. Hay
evidencia convincente de que la fibrosis de la ES resulta
de la sobreproduccién de coligena. El contenido de coli-
gena estd aumentado en las biopsias de piel de pacien—
tes con ES. los fibroblastos cuténeos de pacientes con
ES producen cantidades excesivas de colAgena cuando
son cultivados. Se han documentado alteraciones en 1la
funcién inmune, tanto celular como humoral en estos pa-

cientes. (3)



TABLA I

Anormalidades inmunolégicas en Esclerosis Sistémica:

I. Alteraciones en la inmunidad humoral:

A. Alteraciones serolégicas.

~ Factor reumatoide

- Anticuerpos antinucleares

~ Complejos inmunes

B. Incremento en la concentracidn de Ig G sérica.

C. Depbsito de diversos inmunoreactantes en el rifidn.

II. Alteraciones en la inmunidad celular:

A.
B.

C.

Linfopenia a expensas de células T.
Presencia de infiltrado de linfocitos T en dermis y
otros tejidos.

Inmunoregulacién alterada.

Respuesta anormal de los linfocitos de sangre peri-
férica posteriormente a ser estimulados con colége-

na y otros antigenos cutéaneos.

Induccidén de la produccibén de coldgena por fibro-——
blastos cutdneos de pacientes con ES al ser incuba-

dos con diversas linfocinas.
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III. Concurrencia de la ES con otras enfermedades autoin--

munes.

Todos estos hallazgos sugieren que la fibrosis
tisular resulta en parte, de la accidn de citocinas libe-
radas a partir de linfocitos T activados, las cuales
promueven sintesis excesiva de colédgena por los fibroblas-
tos tisulares,

La ES es una enfermedad de distribucidn mundial,
tiene una incidencia estimada de diez casos nuevos por
millén de habitantes por afio. Es rara en nifios y la mayor
frecuencia de casos se encuentra en personas mayores
de 35 anos de edad; tiene una clara predominancia por
el sexo femenino, con una relacidén mujer: hombre de 3~
4: 1; no se ha reportado predileccibn racial. La presencia
de los alelos B8 y C4 nulo del Sistema Principal de His-
tocompatibilidad parece conferir un incremento en el

riesgo para padecer esta enfermedad. (1,2)

Las manifestaciones clinicas principales son:
Fenémeno de Raynaud esclerosis cutdnea, dismotilidad
gastrointestinal, afeccién pulmonar, pericarditis y nefro-

patia.
TABLA 2

Manifestaciones clinicas de la Esclerosis Sistémica:

PIEL:
~ Fenbmeno de Raynaud.



~ Alteracién en la consistencia cuténea:
#* Fase edematosa (inicial)

#* Fase fibrética (tardia)

APARATO GASTROINTESTINAL:
~ dismotilidad esofégica
* Disfagia
* Reflujo esofégico
— Dismotilidad intestinal
#* Periodos alternos de diarrea y estrefiimiento.
- Diverticulos duodenales.

APARATO RESPIRATORIO:
~ Fibrosis pulmonar.

- Derrame pleural

SISTEMA CARDIOVASCULAR:

- Pericarditis con derrame

Miocardiopatia

- Cardiopatia pulmonar hipertensiva crénica

Hipertensién pulmonar

Hipertensién arterial sistémica

APARATO URINARIO:
~ Crisis renal

# Insuficiencia renal aguda

Las manifestaciones oftalmolégicas mds frecuen-

temente reportadas son: rigidez de la piel plapebral,
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disminucidén de la amplitud del fondo de saco conjuntival
inferior, lubricacién ocular deficiente y cambios secun-
darios a hipertensidén arterial sistémica en retina y
cuerpos coloides (1,2).

Existe un subgrupo de pacientes denominados
Sindrome de CREST, acrénimo derivado de calcinosis, fenb-
meno de Raynaud, afeccidén esofdgica, esclerodactilia
y telangiectasias, inicialmente se pensd que tenian menor
incidencia de afeccibdn visceral, sin embargo, estudios
recientes han demostrado que tienen igual frecuencia
de afeccidn visceral que los pacientes con esclerodermia

difusa.

Los principales hallazgos de laboratorios son:
la presencia de autoanticuerpos circulantes como el factor
reumatoide y los anticuerpos antinucleares, éstos se
han reportado en el 30-60% de los pacientes. Asimismo,
dependiendo de la afeccidén orgénica predominante habra
alteraciones mis o menos severas en el examen general
de orina, biometria hemAtica, pruebas de funcidn renal,

pruebas de funcidn respiratorias, y otras. (1,2)



1.

OBJETIVO

Determinar las alteraciones oftalmolégicas més frecuen—

tes en los pacientes con ES.

Debide a que las lesiones microvasculares parecen
jugar un papel fundamental en el origen y desarrollo
de la ES, se procedié a realizar angiografia con fluo-
resceina en un grupo de pacientes con esta enfermedad.
La angiografia con fluoresceina es un método no invasi-
vo que permite la visualizacién secuencial de la dini-
mica de liquidos en un sistema vascular y la perfusién

de los tejidos que irriga. (4)



MATERIAL Y METODO

Se seleccionaron 12 pacientes de la consulta
externa de Reumatologia del Hospital de Especialidades
del Centro Médico Nacional del IMSS, todos con el diagnds-
tico de Esclerosis Sistémica definida por criterios de
la Asociacién Americana de Reumatologia (5). Después
de excluir a 3 pacientes con Hipertensién Arterial Sis-
témica y a un paciente con miltiples cirugias oftalmolégi-
cas, se estudiaron a los 8 pacientes restantes (6 mujeres
y 2 varones). Tres de 1los pacientes tenian la variante
de sindrome CREST. La edad promedio del grupo fue de
47.8 afos (variabilidad de 27-60), la duracién promedio
de la enfermedad fue de 11.8 afios (variabilidad de 2-
28).

Se documentd afeccidn visceral en 7 pacientes,
todos ellos con dismotilidad esofigica y 2 con fibrosis
pulmonar de manera simulténea. Tres pacientes tuvieron
anticuerpos antinucleares positivos, los demds andlisis

de laboraterio fueron normales.

Tres pacientes habian sido tratados con colchi-

cina y tres habian recibido penicilamina.

Se realiz6 examen oftalmolégico consistente
en: refraccidn, biomicroscopia, examen con lente de Gold-

man, oftalmoscopia directa e indirecta, tonometria, pa-

7



quimetria y angiografia con fluoresceina con técnica
convencional.

Asimismo, se realizdé evaluacién de la lubrica-
cibn ocular mediante dos métodos: el tiempo de la ruptura
de la pelicula lagrimal y la prueba de Schirmer. Se defi-
nié lubricacibén ocular deficiente si habia anormalidad

en una de las dos pruebas.

Se compararon los valores de paquimetria de
los pacientes con un grupo de 9 sujetos que iban a ser
sometidos a cirugia refractiva. Fl andlisis. estadistico
de estos grupos se realizd mediante la t de student no

pareada.



RESULTADOS

REFRACCION:

Cinco pacientes tuvieron ametropia, distribuidos
de la siguiente manera: Miopia: 2 pacientes; presbicia:

2 pacientes; hipermetropia: 1 paciente.
ALTERACIONES PALPEBRALES:

Se encontraron en un total de 7 pacientes,
todos tuvieron rigidez de la piel palpebral, uno tuvo
telangiectasias y ‘uno tuve disminucién de la amplitud

del fondo de saco conjuntival inferior.
LUBRICACION OCULAR: '

Se encontré déficit de la lubricacién en 6
pacientes, todos ellos tuvieron una ruptura prematura
de la pelicula lagrimal y tres tuvieron anormalidad en
la prueba de Schirmer de manera simulténea. Un paciente

tuvo queratoconjuntivitis sicca.
TONOMETRIA:

Todos los pacientes tuvieron la tensidén intrao-
cular en 1imites normales. El promedio del grupo fue
de 15.3 mm Hg (variabilidad 12.2-17.5).



PAQUIMETRIA:

Se realizd paquimetria central en 5 pacientes.
El promedio del grupo estudiado fue de 0.606 mm (variabi-
lidad de 0.54-0.68). El grupo control de 9 sujetos tuvo
un espesor corneal promedio de 0.569 mm (variabilidad
de 0.56-0.60). Estas diferencias no alcanzaron significan-

cia estadistica con una p=0.99.
EXAMEN DE FONDO DE 0JO:

El examen fundoscépico reveld alteraciones
en 4 pacientes. De ellos 2 tuvieron aumento de la banda
arterial refleja, 2 presentaron cuerpos coloides (drusens)
y uno presentd aumento de 1la excavacién fisioldgica a
407.

HALLAZGOS FLUORANGIOGRAFICOS:

Tres pacientes presentaron alteraciones fluoran—

piograficas. Dos presentaron hiperfluorescencia en polo
posterior en las 4reas que correspondian a cuerpos coloi-

des o drusens encontrados durante la oftalmoscopia.

Una paciente presenté un patrén francamente

anormal el cual se describe con detalle a continuacidn:

1. Anerita:
10



-del patrén coroideo.

Se aprecid una excavacién del 40%Z en ambos ojos. Los
vasos se observaron de calibre y distribucién normal.

No se apreciaron alteraciones del epitelio pigmentario.

Fase venosa temprana:
La distribucién del colorante en los vasos fue homo-

génea. No hubo zonas de filtracién de origen vascular.

Fase venosa tardia (primer minuto).
Se observd en el ecuador y en el polo posterior Aareas
de hiperflurescencia de bordes irregulares, las cuales

aumentaron su fluorescencia, indicando alteracién

Fase venosa tardia (siete minutos).

En esta fase mis avanzada las zonas de hiperfluorescen-

cia aumentaron de intensidad y se hicieron confluéentes

entre si; perdiéndose completamente sus caracteristicas

iniciales por difusién del colerante.

El diagnbstico angiografico fue:; hiperfluores~-

cencia de origen coroideo con impregnacién del estroma

coroideo por el colorante.

ST TS 4 i!“%‘;
s LA o AR TN
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DISCUSION

Se realizé examen oftalmoldgico a 8 .pacientes
con ES. Los hallazgos oftalmolégicos atribuibles a la
enfermedad fueron: rigidez de la piel palpebral (7/8);
disminucibén de la amplitud del fondo de saco conjuntival
inferior (1/8); telangiectasias palpebrales (1/8); lubri-
cacién ocular deficiente (6/8) y queratoconjuntivitis
sicca (1/8). Todas estas alteraciones han sido reportadas
con similar frecuencia de aparicidédn en varios reportes
previos (6,7,8,15).

En la presente serie de pacientes no se pudo
corroborar el hallazgo de Serup y colaboradores (9),
quienes encontraron que los pacientes con ES tienen un
incremento significativo del espesor central de la cbrnea

determinado por paquimetro de luz tipo Haag-Streit.

Estudios previos han reportado a los cuerpos
coloides como parte de las alteraciones retinianas secun-
darias a la ES (8,11,13). Sin embargo, West y Barnett
(7), en un estudio bien disefiado no encontraron diferen-
cias significativas en 1la frecuencia de presentacién
de estas alteraciones al comparar pacientes con ES y
la poblacién general. Nuestros resultados no aportan

datos suficientes para la resolucidn de esta controversia.

Varias series previas han reportado la presencia

de afeccién retiniana morfolégicamente similar a la reti-
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nopatia hipertensiva en pacivntes con Es (10,11,12,13),
sin embargo, en estas series se incluyd un nimero impor-
tante de pacientes con hipertensibén arterial sistémica.
Los hallazgos Ffundoscbpicos de nuestra serie, sugieren
que, en ausencia de hipertensidén arterial sistémica,
los cambios retinianos encontrados en pacientes con ES

son exclusivamente atribuibles al envejecimiento.

Recientemente, Bollinger (14), realizd un estu-
dio fluorangiografico microscépico de los capilares del
lecho ungueal en pacientes con ES, encontrando paso anor-
mal del colorante hacia el espacio intersticial debido
a una alteracién en la estructura de la barrera perica=-
pilar, sin embargo, no hay reportes previos del uso de

fluorangiografia oftalmolégica en pacientes con ES.

La evaluacién de este procedimiente reveld
patrén fluorangiogrifico anormal en un paciente con examen
fudoscépico normal, esta alteracidn consistidé en acfimulo
del colorante en la coroides durante la fase arteriovenosa
tardia. FEste patrén anormal de hiperfluorescencia se
observa en varias condiciones que afectan el ojo como:
infecciones micéticas, neoplasias retinocoroideas prima—
rias o metastédsicas y degeneracibén hereditaria del epite-

lio pigmentario de la retina (4).

El estudio clinico de nuestro paciente descartd

todas estas alteraciones como causa de las alteraciones
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fluorangiograficas, quedando como f(nica posibilidad etio-
légica la presencia de alteracidn de la vasculatura coroi-
dea, fenbmeno reportado previamente por Farkas (16) me-
diante un estudio ultraestructural en un paciente con
ES.
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1.

2.

CONCLUSIONES

Las alteraciones oftalmolégicas mAs frecuentes en
la ES son secundarias a la afeccién de la piel palpe-

bral y deficiencia en la lubricacidn ocular.

La ES no produce alteraciones fundoscdpicas en ausencia

de hipertensibn arterial sistémica concomitante.

En nuestro paciente que presentd patrén anormal en
la angiografia .con fluoresceina, la exclusibén de otras
causas, sugiere una vasculopatia coroidea como origen

de este fendmeno.
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