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Resumen
Se presenta un paciente masculino de 37 afios, con antecedente de alergia al polvo y los acaros. Sintoma de disfagia de curso indolente en los tiltimos 5 afios,
asociado a intolerancia al frio en pies y manos. Semanas después de haber ingresado por sospecha de dengue comienza a sufrir de rigidez en articulaciones de
ambas mufiecas y los tobillos, asociado a dolores en masas musculares de antebrazos y pantorrillas; o cual fue inicialmente identificado como un sindrome
post-dengue. Entre los estudios complementarios relevantes se encuentra un factor reumatoide elevado, ANA positivo y una dermatomiositis en la biopsia
de piel y muisculo. Con respuesta terapéutica parcial con el uso de esteroides asociados a penicilamina y colchicina. Diagnastico nosoldgico: Esclerodermia.

PALABRAS CLAVE: esclerodermia localizado, dermatomiositis, trastornos de deglucion.

Abstract

Itis presented a case of a 37-year-old male patient with a history of dust and mite allergy, a symptom of indolent course dysphagia in the last 5 years,
associated with cold feet and hands intolerance. Weeks after being admitted on suspicion of dengue, he begins to suffer stiffness in the joints of bath
wrists and ankles, associated with forearm and calf muscle pain, which was initially identified as a post-dengue syndrome. Relevant complementary
studies include elevated rheumatoid factor, positive ANA, and dermatomyositis on skin and muscle biopsy. With a partial therapeutic response by
using steroids associated with penicillamine and colchicine. Nosological diagnosis: Scleroderma. Keywords: localized scleroderma, dermatomyositis,
swallowing disorders.

KEYWORDS: scleroderma localized , dermatomyositis, deglutition disorders.

Um paciente do sexo masculino, 37 anos, com histdrico de alergia a poeira e acaros € apresentado. Sintoma de disfagia indolente nos tltimos 5 anos,
associada a intolerancia a pés e maos frios. Semanas apds ser admitido por suspeita de dengue, ele comeca a sofrer rigidez nas articulagdes dos pulsos e
tornozelos, associado a dor nas massas musculares dos antebragos e panturrilhas; que foi inicialmente identificado como uma sindrome pds-dengue. Estudos
complementares relevantes incluem fator reumatdide elevado, FAN positivo e dermatomiosite na biopsia de pele e muisculo. Com resposta terapgutica parcial
com o uso de esterdides associados a penicilamina e colchicina. Diagnostico nosologico: esclerodermia.

PALABRAS-CHAVE: esclerodermia localizado, dermatomiosite, disttirbios da degluticdo.
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INTRODUCCIGN
La esclerodermia o esclerosis sistémica progre-
siva esuna enfermedad del tejido conectivo (co-
nectivopatia) adquirida de causa desconocida.!
Se clasifica habitualmente en dos subgrupos
principales: la cutdnea difusa y la cutanea
limitada.

La esclerosis sistémica tiene manifestaciones
clinicas progresivas. La caracteristica distintiva
de la esclerodermia es el engrosamiento y el
endurecimiento de la piel (esclerodermia), pero
la mayoria de los pacientes también manifiesta
anomalias caracteristicas en el tubo digestivo,
el corazon, losrifionesy en los pulmones.2 Estas
manifestaciones tienen una variabilidad entre
los diferentes pacientes atendiendo al compo-
nente genético y la interaccién con el medio
ambiente.3

En su fisiopatogenia se involucran fendmenos
autoinmunes,* inflamatorios y vasculares. Fi-
nalmente todo ello trae consigo una importante
fibrosis de los diferentes tejidos que compromete
sus funciones.>°

Laincidencia de esta patologia segtin la literatu-
ra oscila entre 4 y 12 pacientes por cada milléon
de habitantes cada nuevo afio.”%° Producto
de esta baja incidencia, el médico internista
generalmente durante su vida profesional llega
a conocer un reducido nimero de pacientes con
esta patologia. Por ello todo articulo donde se
expongan las experiencias diagndsticas y tera-
péuticas, constituye una herramienta mas, para
mejorar la calidad de la atencién al paciente.

CASO CLINICO
Paciente masculino de 37 afios de edad con
historia clinica (HC) 92105, cuyas iniciales
se denominan L. H. H. Reside en Cuba en el
momento que se realiza el diagnéstico, en la
provincia Habana, municipio La Lisa. Dentro de
los antecedentes patolégicos familiares (APF) se
identifica al padre cardiépata y la madre padece
de artropatia no estudiada. No presenta habitos
toxicos.

Ha desempeniado varios oficios, entre los que
destacan trabajador de comunales como barren-
dero, auxiliar general dentro del medio hospita-
lario, ayudante de cocina y finalmente custodio,
sin registrarse el antecedente de exposicién a
agentes toxicos o contaminantes relevantes.®1°

El motivo que propicia atencién médica fue
la rigidez articular asociada a dolor muscular
a nivel de la articulacién de ambas mufiecas y
los tobillos. Presenta antecedente de alergias al
polvo y a los dcaros. Durante el interrogatorio
sale a relucir que hace un periodo aproximado
de 5 afios, comienza a notar dificultad para la
deglucién de algunos alimentos sélidos, los
cuales debia ingerir con liquidos. Este sintoma
se fue acentuando con el tiempo, por lo que su
médico de cabecera en el drea de salud, decide
realizarle un estudio radiolégico del eséfago,
el cual no mostro alteraciones anatémicas que
justifiquen la sintomatologia.

Asimismo comienza a notar intolerancia al frio
especificamente en las manos y pies. Refiri6
ademds que en ocasiones el frio le provocaba
cambios de coloracién en los pies, adoptando
un color violaceo y dejandose entre ver venas de
pequetio calibre a través de la piel.

Serecoge el antecedente de un ingreso por sospe-
cha de dengue en el primer trimestre del 2013.
Al cabo de pocas semanas del alta hospitalaria
comienza a presentar dolor en los antebrazos y
ambas articulaciones de las mufiecas acompana-
do de incapacidad funcional con dificultad para
sus actividades fisicas diarias y lo limita en su
trabajo. También padecia de un dolor semejante
en ambos tobillos, tras lo cual decide buscar
ayuda ante la persistencia de los sintomas
musculares y el empeoramiento gradual de los
mismos. Inicialmente es valorado en el instituto
de Medicina tropical “Pedro kouri” (noviembre
2013), donde se descarta el componente infec-
cioso en la génesis de su cuadro clinico.

Luego pasa a atenderse por reumatologia en el
instituto de Reumatologia de la Habana (afio
2014) y por la especialidad de Medicina Interna
en la Clinica Internacional de Siboney (comienzo
del 2016).

Ala exploracién fisica destaca en la piel: lesion
hipocrémica redondeada de aproximadamente
3 cm en la regién posterior del cuello. Con tex-
tura rugosa y menor grado de hidratacién que
la piel circundante de caracteristicas normales.
(Figura). En la regién de los antebrazos y las
piernas, la piel se encuentra adherida a planos
profundos, con disminucién de la elasticidad,
imposibilitando realizar un pliegue cutdneo. E1
paniculo adiposo disminuido y la relacién peso
talla en el limite inferior.
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Figura. Lesion en piel. Lesion hipocrémica en piel en la region posterior del cuello.

En el aparato oteomioarticular se observé un
aumento considerable del tono muscular a nivel
de los antebrazos y las piernas. Palpandose las
masas musculares endurecidas y dolorosas a
la presién, de moderada intensidad. Rigidez
secundaria a la hipertonia, de las articulaciones
de las muriecas y en menor grado de los tobillos.
Limitacién de los movimientos de la mano, asi
como de prensa digital.

Los andlisis complementarios de laboratorio
clinico arrojan cifras de hemoglobina normales
(Hb: 140 g/dl), un leucograma con un conteo
total de 8,2 x 109/L leucocitos (VR : 5-10 x 109/L)
y undiferencial: granulocitos (neutréfilos) 73,1%
linfocitos: 20%, monocitos: 6,1%. El valor de la
transferrina 3,25 (VR: 1,7-3,4) dentro del rango
establecido. Sin embargo dentro de los reactan-
tes de fase aguda la eritrosedimentacién en 44
mm/h (VR hasta 18) se encuentra aumentada
sin llegar a los tres digitos, lo cual se explica por
la propia esclerodermia cuando su instalacion es
lenta y el componente sistémico leve.

La quimica sanguinea sin valores llamativos con
una glucosa en 4,27 mmol/L (VR: 4,11-6,05),
en el lipidograma se observa un incremento de
los triglicéridos discreto en 2,85 mmol/L (VR:
1.7-2.25), no siendo asi para el colesterol el cual
se encontr6 dentro de los valores normales 4,49
mmol/L (VR: 2,59-5,18).

Dentro de la funcién hepatica los valores de
transaminasas fueron normales con ALT: (30 u/l
VR: 0-41) y AST: 25 (VR: 0-34). Igualmente la
funcién renal conservada con una Creatinina:
80,6 mmol/L (VR:hasta 120) y el Acido Urico:
227,57 mmol/L(VR:180-420)

El andlisis del sedimento urinario sin alteracio-
nes. Se observaron ademas cristales de oxalato
calcico sin significacién clinica.

Dentro de los andlisis serolégicos se encontré ne-
gativa la serologia para la deteccion de anticuerpos
frente al virus de inmunodeficiencia humana
(HIV), Método serolégico para el diagnéstico de
la sifilis (VDRL ), y de hepatitis viral tipo B y C.
Desde el punto de vista del perfil inmunoldgico
se obtuvo anticuerpos anti centromeros (ANCA)
negativo asi como una concentracién de comple-
mento C3 dentro de la normalidad: 0,543 (VR:
0,75-1,35).

Sin embargo se observé un incremento sustancial
del factor reumatoideo en 127,6 (VR: 0-14) sin
una clinica compatible con artritis reumatoidea,
lo cual es frecuente en muchas enfermedades del
coldgeno.?

El segundo elemento de importancia fue el Anti-
cuerpos anti nucleares (ANA) positivo con - dna
1,4 scl70 1,38, elemento de importancia para
el diagnéstico de la esclerodermia, frecuente su
utilizacién en el diagndstico.* Las concentracio-
nes de inmunoglobulinas en plasma dentro de la
normalidad exceptuando un moderado aumento
de la inmunoglobulina E compatible con el pro-
ceso alérgico de base. Inmunoglobulinas (IGG):
8,46 (VR: 0,9-14,5), IGM: 2,06 (VR: 0,34-2,14),
ICA: 2,85 (VR: 0,83-4,06), ICE: 154 (VR: 0-100)
-paciente alérgico-

En los estudios Imagenoldgicos no se observaron
alteraciones estructurales, teniendo un Rx de
térax y una ecografia abdominal sin alteraciones.
De base también se recoge Rayos X contrastado de
esofago-estdomago-duodeno donde no se observan
lesiones que justifique la disfagia.

Se le realiz6 ademas una biopsia de piel y mus-
culo encontrandose una dermatitis perivascular
predominantemente superficial y profunda. De-
generacién del colageno de las fibras musculares
con edema e infiltrado inflamatorio que puede
corresponderse con miositis.

TRATAMIENTO FARMACOLGGICO EMPLEADO
Prednisona: dosis de inicio 40 mg/dia por dos se-
manas, posterior reduccién de la dosis hasta llegar
a2,5mg/dia manteniendo respuesta terapéutica.
D-penicilamina: 250 mg/dia durante el primer
mes de tratamiento, luego aumento progresivo
hasta la dosis total de 750mg/dia.
Colchicina: 1,5 mg/dia (equivalente a 1 tableta c/
8 horas) durante el primer mes. Dosis de mante-
nimiento 0,5mg/dia
Nifedipino: 10 mg/dia enlanoche.
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EVOLUCIGN CLiNICA
Después de completar el primer mes de tratamien-
to se observé una mejoria de la sintomatologia con
disminucién de los dolores musculares a nivel de
los antebrazos y las piernas. Aumento del angulo
de extension (flexibilidad) de las articulaciones
de ambas muiiecas. Mejoria parcial en la reali-
zacién de labores manuales que inicialmente se
encontraban muy limitadas. Cese dela coloracion
violacea desencadenada por el frio en ambos pies,
sin apreciarse ningun tipo de alteracién en el
sistema venoso superficial ni de pequenos vasos.

ANALISIS Y DISCUSIGN DEL CASO
Nos encontrabamos ante un paciente que no
asociaba las manifestaciones digestivas y en piel
con la sintomatologia osteomioarticular (SOMA),
la cual fue la que lo llevé a buscar ayuda médica,
motivando que varios de los detalles de la historia
de la enfermedad actual (HEA) fueron obtenidos
después de varios interrogatorios. El cuadro artro-
midlgico, inicialmente el paciente lo atribuyea la
secuela ocasionada por el dengue (comtinmente
llamado sindrome post-dengue). Estos son ele-
mentos para el internista que suponen un reto a
la hora de discriminar el valor de cada uno de los
datos que va aportando el paciente, que ademas
constituyé en este caso particular, la base de la
primera impresion diagnoéstica planteada: enfer-
medad del tejido conectivo.

El examen fisico aportd elementos de gran
importancia que orientaron hacia la afectacion
predominante de los aparatos osteomioarticular,

y piel.

La clinica hacia sospechar que pudiese tratarse
de un caso de esclerodermia con manifestaciones
clinicasincompletas que le imprimen un caracter
atipico. El fenémeno de Raynaud que se describe
en esta patologia, se observa principalmente en
las manos, la sintomatologia inicial hacia pensar
en un fenémeno de origen vasomotor distal,
tanto en miembros superiores como inferiores.
Recordemos que la ausencia del fenémeno de
Raynaud invita a dudar del diagnéstico en esta
patologia.? No estaba presente en el cuadro
clinico la escerodactilia, elemento de gran valor
semioldgico y diagnéstico,” que puede demorar
en manifestarse varios afios. Sin embargo, exis-
tian manifestaciones cutaneas de importancia
como la pérdida de la elasticidad e imposibilidad
de realizar el pliegue cutaneo, lo cual traduce la
fibrosis que existe a nivel de los tejidos, elemento
intimamente relacionado con la fisiopatologia

de la enfermedad.!! La disfagia a su vez puso en
evidencia, que esta afectacion no involucraba solo
la superficie del organismo, sino que el caracter de
la misma era sistémico. La disfagia por estenosis
esofagica generalmente evoluciona mas rapido y
no presentan el caracter insidioso que se describe
en este paciente.

Finalmente el caso se concluye como una esclero-
dermia o esclerosis sistémica progresiva teniendo
en cuenta la afectacién sistémica leve presente en
este paciente (disfuncién esofagica funcional),
donde no estuvo presente en el momento del
diagnéstico la esclerodactilia lo cual constituyé
durante muchos afios uno de los criterios funda-
mentales para el diagnéstico (Criterio mayor). 2

Existen elementos confusores en este caso que
constituyeron varios de los diagnésticos diferen-
cialesa plantearse. Tiene la hipertonia muscular
que puede verse en enfermedades neuromuscu-
lares y raquimedulares. La lesién hipocrémica
en piel nos hacen descartar una enfermedad
de Hansen (Lepra), sin embargo, se describen
también en los casos de esclerodermia.!3 La Dis-
fagia propiamente, que se le habia comenzado
a estudiar con anterioridad sin haberse podido
dilucidar la causa subyacente.

El resultado de la biopsia orienta hacia una
dermatomiositis, pero no menciona atrofia de
ninguna delas capasdela piel, locual es frecuente
cuando las manifestaciones en piel son especificas
y se obtiene la biopsia de los sitios afectados. 41>
El sitio donde se efectué la biopsia en piel no
presentaba ninguna lesién superficial sugerente
de dermatitis. Sin embargo es posible encontrar
un componente dermatomiositico en esta
patologia.¢ El resultado del factor reumatoide,
considerablemente elevado, sin evidencia clinica
de artritis, puede estar presente hasta enun 25%
delos pacientes con esclerodermia.!’

Finalmente la mejoria sintomatolégica parcial
del paciente con el tratamiento administrado
también constituye un elemento a tener en cuenta
en el diagnéstico, aunque nos encontramos ante
una patologia que carece de tratamiento especifico
y curativo.?

OBSERVACION
Existen otros muchos estudios complementarios
que se indican en pacientes con afectacion de
otros sistemas de 6rganos y que son tributarios de
investigaciones muchas veces invasivas (cuando
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existe dafio pulmonar, renal, cardiovascular y
esofagico severo). Pero la individualizacién de
cada paciente permite arribar a un diagndstico
definitivo realizando un nimero de complemen-
tarios razonables.

RECOMENDACIONES
En paises tropicales donde es frecuente observar
pacientes afectados de dengue, existe un fend-
meno durante la convalecencia cominmente
llamado como “sindrome pos-dengue”, cuyas
manifestaciones incluyen fundamentalmente
astenia, disminucién transitoria de las capa-
cidades fisicas para el ejercicio y en muchas
ocasiones se encuentra aumento de leve a mo-
derado de las transaminasas como expresion de
una hepatitis reactiva.!®19.20 Manifestaciones
que semejan un sindrome de fatiga crénica.!?
Sin embargo, atribuir estos sintomas a todo
aquel paciente con sospecha de haber padecido
dengue, encierra un peligro al retrasarse otras
investigaciones esperando la resoluciéon espon-
tanea de los sintomas. Por ello es necesario un
interrogatorio exhaustivo acompanado de un
examen fisico riguroso. La persistencia de sin-
tomas después de transcurridos varios meses,
deben hacer sospechar al médico general la
concomitancia de otra patologia.

En el caso de la esclerodermia o esclerosis sisté-
mica progresiva, la frecuencia de aparicién de
esta patologia es bajo,? por ello el nimero de
casos observado por un médico generalista suele
ser limitado. Al tratarse de una patologia con
cardcter sistémico el paciente puede solicitar
asistencia médica por sintomas atribuibles a
érganos internos (corazén, pulmones, eséfago,
etc.) lo cual requiere de una valoracién integra-
dora evitando tratar al paciente inicamente por
una insuficiencia cardiaca, un proceso obstruc-
tivo bronquial, o un trastorno de la motilidad
esofagica asilado.

Muchas veces la forma de presentacién de la
esclerodermia es a nivel de la piel, los musculos
y las articulaciones. Sin embargo, la escle-
rodactilia pudiese no estar presente desde un
inicio como es el caso de este paciente, haciendo
mas dificil su diagndstico. La resorcion de las
falanges con pérdida de los pulpejos de los
dedos, se observa en estadios avanzados de la
enfermedad. La toma articular bilateral hace
pensar en artritis reactivas o enfermedades
reumatolégicas.*

Por todo lo antes explicado se hace imprescindi-
ble el andlisis de todos los aspectos semiolégicos
durante el proceso de diagnéstico. La variabili-
dad de presentacién de las patologias hace que en
muchas ocasiones los diagnésticos sean inciertos
hasta pasados varios afios, donde se observe una
expresion completa.

CONCLUSIONES
Basado en el cuadro clinico de dolor articular
e impotencia funcional (mufiecas y tobillos),
alteraciones esofagicas de evolucién incidiosa
con disfagia funcional, presencia del fenémeno
de Raynaud, lesiones hipocrémicas con atrofiay
pérdida de elasticidad de la piel, aumento de la
velocidad de sedimentacién globular sin causa
infecciosa o tumoral que lo suscite, anticuerpo
antinuclear positivo propio de la enfermedad,
factor reumatoideo positivo a titulos altos,
dermatomiositis en el resultado de la biopsia
de piel y musculo, respuesta al tratamiento es-
teroideo, se concluye como una esclerodermia.
En este tipo de paciente las manifestaciones
aparecen confinada a la piel, lasarticulacionesy
musculos, pudiendo desarrollarse los sintomas
en periodos prolongados. El grado de afectacién
de 6rganos internos suele ser minimo a pesar de
estar presente con frecuencia los trastornos de la
motilidad esofagica.

En laliteratura se conoce de un cuadro clinico de-
nominado Sindrome de CREST por la asociaciéon
de cinco rasgos comunes: Calcinosis, Fenémeno
de Raynaud, Disfuncién del Eséfago, Esclerodac-
tilia y Telangiectasias. En este paciente no podia
enmarcarse dentro de este sindrome al no estar
presente la esclerodactilia, las calcinosis, ni las
telangiectasias. Por ello el diagnéstico inicial
pasa desapercibido en un inicio suscitando la
realizacion de estudios complementarios a pesar
dela sospecha clinica al estar presente el fenéme-
no de raynaud y las manifestaciones cutdneas.
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