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.!'ntroduCCión 

Las enfermedad~s del colágo::1o COT!5:tituyen uno de los capítu!os más 
.fascinantes de la Medic:na. Podríamos decir que es casi univel'sal el inte_ 
r es despertado por este grupo de enfermedades. 

Decifrar lo desconocido es una de las inquietudes del hombre; y en 
las enfermedades de l colágeno, hay muchas incógnitas que resolver. Mucho 
se ha investigado en cuanto al or:gen y mecanismo de Produc,ción de estas 
entidades mórbidas, y es relativamente poco lo que se ha 10gracIo en su, com
prensión. 

Las revolucionarias teorías sobre Autoinmunidad y su r,e~ac : ón con 
las enfermedades del colágeno, vuelve aún más interesante el 'Estudio de 
ellas, y parecen ser la c~ave que nos llevará a su perfecto conocimiento. 

El concepto de enfermedad inmuno!ógica asignado a las colagenopa
tías no es tan recie:lte, para la doctrina que prevaleció fue la de Heteroinmu_ 
nid'ad. Fueron los estudios de Burnet y cols., al anunciar su teoría de la 
Autoinmunidad .]os que abrieron nue\'os horizontes en la comilrens:ón de 
estas enfermedades. 

En nuestro medio, el interés Por el conocimiento y comprensión de 
las colagenosis también ha sido evidente, siendo su busca más asidua. To-
1,10S tenemos frescas en nuestra memoria las magistrales disertaciones sobre 
Lupus Eritematoso, bellamente expuestas por el Dr. Luis E. Vásquez en. 
sus clases de Clínica Médica o en las Conf,erencias de los miércoles. 

Yo también he participado del interés general por esas en fermeda
des, y ésta ha sido la razón principal Por la cual he escogido este tema para 
mi tesis doctoral. Otras razones, también importantes, han sido las de con
tr:buir a aumentar nuestra bibliografía al respecto, y desp ertar aún más 
el interés p or la investigación de estas afecciones. 

E.'1 el Presente trabajo SOn cuatro las enfermedades que he escogipo, 
a saber: Lupus Eritematoso (forma Sistemática y Discoide), Esclerodermia 
(formas Sistemática y Localizada) , Dermatomiosi tis v Po}ia,ter; tis, Las 
razones son, por una parte, que constituyen las enfermedades más repres·en_ 
tativas del grupo; por otra parte, la inclusión de la artritis r eurnatoi¿:ea y la 
fiebre reumática en el presente trabajo lo haría muy extenso, ya 'que cada 
u na de ellas podría ser objeto de una tesis doctora 1. Otras e'1Iermedéldes del 
grupo Eon menos comunes en nuestro medio, y a:: algunas, ni s:quiera se 
h a rePortado algún caso. I 

Estaré satisfecho si COD el presente trabajo logro plasmar Upq visión 
panorámica de las enfermedades del tejido conectivo en nuestro país, y así, 
contribuir en parte a un a mejor comprensión de el 'as. 



PRIMERA PARTE 

CAPITULO, 1 

NOCIONES GENERALES SOBRE EL TEJIDO CONECTIVO 
Y SU PATOLOGIA 

Organización del Tejido Conectivo. 

En la actualidad al tejido conectivo se le considera como una UNI
DAD ANATOMO~"'UNCIONAL bien definida e íntimamente relacionada 
con el resto del organismo por mecanismos homeostáticos (44). 

Se distinguen dos tipos de tejido conectivo: el laxo o indiferenciado 
y el diferenciado. En el presente estudio nos interesa el indiferenciado. 

El t,ejido conjuntivo consta de tres elementos básicos: a) células, b) 
fibras y c) substancia fundamental. 

a) Célu:as. Las células más importantes del tejido conectivo son: el 
h istiocito, el fibroblasto y la célula cebada. 

El histiocito es la célula indiferenciada de la que derivan las demá3 
células. 

El fibroblasto -es el elemento formador del tejido conectivo, siendo 
.90r tanto la célula más importante. 

L as células cebadas <:uya función no está perfectamente comprendi .. 
da, segregan hist amina y heparina. 

b) Fibras. Desde el punto de vista histológico, y m ediante t inciones 
eSPeciales, se distinguen tres tipos de fibras: las colágenas, las reticula
r es y las elásticas. 

El -estudio químico revela que pertenecen al grupo de las esclero .. 
Proteínas. 

c) Substan cia Fundamental. La substancia fundamental consiste en 
una estructura din ámica que cambia contínuamente, y que su na turalez3 
y composición en un momento dad0 están determinadas por el metabolismo 
¿el órgano paran quimatoso de que forman parte (44). 

Considerado el tejido <:onjuntivo como un aparato o sistema, es lógi_ 
co suponer que su fisiología sea compleja, además de oscura. Talvés .su prin
cipal función sea la de ser un tejido de soporte, así como s u Participació n 
en el proceso de cicatrización. 

ümcepto de Enfermedad Colágena. 

Es su mamente difícil definir qué es una enfermedad colágena. Bási_ 
camente el concepto que debe de privar es el de "ALTERACIONES G K. 
NERALIZADAS y PRIMARIAS DEL TE:JIDO CONJUNTIVO" (44). D e
ben de ten er en términos generales las siguientes características (58): "una 
.etiología qesconocida, una patogenia hipotética, una patología difusa, una 
sintomatología polifacética, un curso Progresivo, un pronóstico infausto y 
en tratamiento descabalado". 

Las principales enfermedades del tejido conectivo aceptadas por la 
mayoría de autores son seis: Lupus Eritematoso Sistemático, Fiebre Reu_ 

-17-



mática, Artritis R-eumatoidea, Poliarteritis Nodosa, Esclerodermia y Der_ 
matomiositis. Otros autores incluyen: Púrpura Trombótica Trombocitopéni_ 
ca, la enfermedad del suero, la Púrpura Anafilactoide, Hipertensión Arterial 
maligna, etc. 

Etiopatogenia de las enfermedades colágenas. 

La diopatogen'a es desconccida, aunque se sospecha un factor común 
3. todas ella :; . L as teorías principales se reducen a dos grupos: por disfunción 
e '"! déc:';na y por hiparsensibilidad. 

La teo r ía enc1'ócrina, defendida especialmente por Selye, tiene Pocos 
adep tos, debido a la falta de pruebas. 

La teoría de la h 'persensibilidad 'es ]a más aceptada al presente. Al 
Jnicio estuvo en boga la teoría de la Heteroinmunidad, al presente dominan 
.las conceptos de la Autoinmunid'ad (12, 17, 21, 40, 49 Y 52). 

Anatomía Patológica General. 

E l t ejido conectivo reacciona de una manera característica a los in_ 
sultos. El proceso patológico se traduce por una gama de alteraciones fun_ 
cionales, bioquímicas y metabólicas. 

L as lesiones elementales del. tejido conjuntivo son: 1) edema J:lIJ.ucinoso, 
2) necrosis fibrinoide, 3) granulomas, 4) esclerosis y 5) hialinización. Las 
lesiones pueden encontrarse aisladas o simtLltáneamente. 

1) Edema mucinoso. Es te ~ipo de lesión cuyo mecanismo íntimo de 
producción se desconoce, se presenta en varias de las enfermedades del co .• 
légano. Puede persisitir como tal o evolucionar a necrosis fibrinoide. 

2) Necrosis fibrinoide. La r..ecrosis fibrinoide ,es la lesiÓn más carac_ 
'!erística de las etapas agudas y activas de las enfermedades del .colágeno; 
se presenta en todas ellas, siendo menos aparente en la dermatomiositis', 
afecta a los vasos en la poliarteritis y al tejido laxo retroperitoneal, peri_ 
cárdi,co y subcutáneo en el lupus eritematoso. Microscópicamente se carac_ 
teriza por la presencia de un material eosinófilo, amorfo, con escasas .célu_ 
:1as y semejante desde el punto de vista tintorial a la fibrina. Se desconoce 
su composición química, Para algunos se trata de tejido conjuntivo altera_ 
do; y para otros, de fibrina que infiltra los elementos conectivos. 

3) Granulomas. El granuloma es una variedad de inflamación cronl_ 
Ga que se cc. racteriza especialmente por alteraciones de los mac_rófagos, que 
aparecen como células epitelioides o gigantes, organizándose en nódulos o 
acúmulos de acuerdo al tipo de enfermedad. Se presentan Qspecialmente en 
la fiebre reumática (nódulos de Aschcff o de Heberden), en la artri:tis re u
matoidea , (nódulos subcutáneos neriarüculares), y en la pol iarteritis no
¿ osa (var iedad de angeítis granulomatosa). 

4) Fibrosis. En las colagenopatías encontramos dos tipos de fibrasis: 
Ja cicatrizal y la progresiva. La prImera la encontramos en los casos en que 
había una lesión previa, necrótica o destructiva, como sucede en las valvu_ 
lopatías reumáticas. La forma progresiva, como la observada en la ,esclero_ 
dermia, dermatomiositis, etc. 

5) Hialinización. La hianilización aparece como lllna transformación 
~1terior de un proceso granulomatoso o fibroso. 
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CAPITULO 11 

LAS ENTIDADES NOSOLOGICAS DEL COLAGENO 

A. LUPUS ERITEMATOSO 

Hay var:as clasificaciones de LuPus Eritematoso, la más lógica es la 
$igu:ente (41): 

1. Lupus E-ritemat c. so Discoide Crónico. 
a) Forma localizada. 
b) Forma diseminada. 

2. Lupus Eritematoso Sistemático. 
3. Formas de transición. 

LUPUS ERITEMATOSO DISCOIDE CRONICO 

El lupus eritematoso discoide crónico se caracteriza por lesiones mu_ 
lCocutáneas, sin evidencia de participación visceral. 

Las lesiones dermatológicas limitadas a piel y mucosas, son fácilrnen_ 
le reconocibles. El inicio puede ser a cualquier edad, siendo más comÚn en 
]a tereera y cuarta décadas de la vida. Hay Un franco predominio del sexo 
femenino. 

El curso de la enfermedad tiende a la cronicidad, con la característica 
de que cada vez las lesiones se van haciendo menos activas. 

Las lesiones aparecen al inicio como una o más placas pequeñas 
eótemato_escamosas. Estas SOn usualmente marginadas, con bordes anula_ 
res. Se extiE'nden lentamente alrededor del borde de las lesiones ini ciaies, 
formándose escamas adherentes que al ser removidas dejan al descubierto 
WJa zona indurada. 

Las lesiones se 10calizan predominantemente en la cabeza, la nuca, la 
"'V " del cuello, la superficie anterior de tórax y las partes expuestas de los 
miembros. Las membranas mucosas particiPan frecuentemente del proceso, 
no siendo raro encontrar lesiones 10calizadas a la vulva y la 111ucosa oral. 

La alop~cía permanente no e.s rara. Las lesiones tienen tendencia a 
\extenaerse en forma excéntrica, con tendencia a la coalecencia con lesiones 
vecinas; de aquí que en un sitio puedan encontrarse formas activas e inac_ 
~ivas de la enfermedad. Las orejas están frecuentemente tomadas; la exten_ 
sión de la lesión a los párpados es común, produciendo a veces pérdida de 
las p-estañas y ectropion. 

Es común encontrar telangiectasias en las lesiones, raramente Púrpu_ 
ra. A veces se Presenta hiperpigmentación en las márgenes de la lesión; 
Jla dep igmentación es usual y se debe a la destrucción de los melanocitos. 

El curso ,clínico es impredecible, presentando durante el curso de la 
enfermedad exacerbaciones y remisiones. La fotosensibilidad de las lesio_ 
neses un dato ,sumamente frecuente. 

A vec€" el inicio de la enfermedad está relacionado con un trauma 
físico de la piel, como exposición a los rayos ultravioleta o una quemadu_ 
ra superficial de la piel. 

Cuando la lesión tom a el puente de la nariz y las regiones mo-
1ares se denominan en "mariposa", ésta es de las formas mál> típicas. 

Los cinco cambios patológicos fundamentales de lupus discoide, son 
según Lever (45): Hiperqueratosis, atrofia del estrato malpigiano, licuefac-
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-ClOn y degeneración de las células basales, infiltrados perivasculares linfo_ 
cíUcos alrededor de los anexos de la piel y degeneración basófila de la co
lágena. (fig. 3). 

Al lupus d'iscoide hay que diferenciarlo de la fotosensibilidad poli
mórfica, la dermatitis ceborreica, la rosácea y la psoriasis. 

N o existe Un tratamiento enteramente satisfactorio. Las drogas más 
u sadas son los antimaláricos, especialmente d el grupo de las 4-aminoquino_ 
linas; la forma como a::túan es d esconocida, pero se cree que es aumentan_ 
do la re .: ist e~,c ! 2 al pé!30 de la luz pcr la p : el, o bien, por un mecanismo an_ 
tiinflama torio. La droga más usada es la hidroxic~oroquina. 

Otros m edi camentos son menos efecLvos (e.:::teroid'es, sales de orOt etc.). 

LUPUS ERITEMATOSO SISTEl\UCO 

Definición. 

El lupus eritematoso sistémico es por lo regular un Padecimientv 
crónico, COn remisiones y exacerbaciones. Los hallazgos clínicos son varia_ 
b les. En los casos típicos s uele haber fiebre intermitente, artra lgias o artri
tis, erupción cutánea característica, proteín.uria, leucopenia, hiperglobuline_ 
mia y una prueba positiva de célula L . (28). 

Reseña Histórica. 

Biett, en 1928 describe por primera v ez las formas discoides del lu_ 
pus, llamándolas "eritema centrífugo" . O 'Leary divide al lupus en 2 gr u_ 
pos: el d iscoide localizado y el discoide gen eralizado. 

Kaposi, en 1872 reporta la forma sistemática de la enfermedad, con 
el clásico compromiso múltiple visceral. 

0 51er, ·en 1895 efatiza el concepto fundamental de que las alteracio_ 
n es de la piel, tienen su contraparte en órganos internos. 

L ibman y Sacks, en 1924 describen la relación de lupus con otras 
enfer medades del colágeno; estos mismos autores describen por primera 
vez la encIo ~ an:l it is abacier ian a. 

F recuencia 

L as diver sas estadísticas al respecto son sumamente variadas, Pero 
se acepta qu e la fr ecuencia está aumentando progr esivamente; la intro_ 
duc ~ión del t est de Ce1. LE es factor decisivo en tal aumento. 

Hay una m arcada pr'edilección por el sexo femenino (90 % ). La edad 
de inicio es var iable, d esde los 11 meses hasta los 73 años (58), pero la ma
yor frecu encia es durante la 2a. a la 4a. década de la vida. 

Reh~dón con otras enfermedades del colágeno. 

Desd ~ h D.ce algún tiempo se h an venido observando casos de enfer
medad es co!á[;enas que se transforman en otras del grupo; tal es el caso 
d e la artritis r eumatoidea que se t r ansforman e'1 L.E.S. Esta interrelación 
entre ar triC s, r t umatoic1ea y L.E .S. h a l'egado a t al punto, que Dubois (19) 
llama é!l L.E.S. "una artritis reumatoidea maligna" o "una variante de ar_ 
triti.s reumatoidea"; est e mismo autor h a elaborado lo que él l lama un ES
PECTRO DEL LUPUS ERITEMATOSO (fig. 1). 
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Algunos cuadros de dermatomiositis o esclerodermia, simultánea o 
u :teriormente presentaru hallazgos típ1cos de lupus 'eritematoso sistemáti
co. Esto es lo que algunos autores han denominado "traslape" de las ,enfer
medades del colágeno 

Etiopatogenia. 

La cauSa del L.E.S. 'es desconocida. Al inicio' se sospechó la etiolo .. 
gía tuberculosa, que, nunca se comprobó. 

La observación clínica de que los procesos infecciosos a veces son 
factores desencadenan tes de esta enfermedad, hizo pensar en la posibili_ 
dad de la sensibilización a productos bacterianos (alergia). 

Hasserick, uno de los estudiosos de esta entidad clínica ha descrito 
Un cuadro que él ha llamado "dátesis LE", caracterizado por: "susceptibi .. 
lidad a las infecciones, episodios frecuentes de neumonía, trastornos de la 
personalidad y hasta epilepsia idiópatica o esencial". 

Al presente todo gira alrededor de la Autoinmunidad como factor 
atiológico de esta entidad clínica. 

Anatomía Patológica. 

En general no hay relación entre la sintomatología y los hallazgos 
anatómicos. A veces, ni el estudio microscópico revela lesiones esPecíficas. 

El tejido conjunto ,es el más afectado; muchos órganos y sistemas 
parti~ipan del proceso, especialmente los vasos sanguíneos. A veces las le .. 
manes vasculares son indistinguibles de las de la poliarteritis nodosa. 

Para Klemperer, Pollack y Baehr los cambios fundamentales en el 
L.E.S. son: 1) vascu1itis, especialmente de los vasos pequeños (capilares, 
arteriolas y vénu1as), asociados con trombosis y hemorragias de los tejidos 
subyacentes; 2) "degeneración fibrinoide"; 3) 'cuerPos de hematoxilina, 
encontrados en muchos órganos, ,consisten en globos color púrpura, origi_ 
mados por alteración de las células mesenquimatosas, con despolimerización 
del DNA y un probable aumento de ciertas proteínas anormales. 

Las lesiones más típicas del L.E.S. son cuatro: 1) endocarditis verru .. 
cosa atípica (de Libman_Sacks), 2) lesiones en "asa de alambre" de los 
gIoméru10s renales, 3) lesiones en "piel de cebolla" de las arteriolas del 
bazo y 4) los "cuerpos de hematoxilina". 

El estudio microscóPico de las lesiones de piel revela: atrofia mar_ 
cada de la epidemis, dilatación de capilares y linfáticos de las capas super
ficiales y edema de la dermis. Existen formas transicionales entre la forma 
~iscoide y sistémica. 

Las articulaciones y los músculos están tomados usualmente. Las le
siones consisten principalmente de procesos de vasculitis. 

La serosa pleural está lesionada con mucha frecuencia, más que el 
parenquima Pulmonar. 

La lesión 'característica del parénquima pulmonar consiste en una 
neumonitis intersticial crónica, frecuentemente asociada a atelectasia y he_ 
morragias alveolares. 

La endocarditis verrucosa atípica (abacteriana), descrita por Libman_ 
Sacks es hallazgo común, enéontrándose aproximadamente en la mitad de 
los casos. La válvula pulmonar se lesiona más frecuentemente que la aórti_ 
ca, y la tricúspide más que la mitral. 

En el miocardio podemos encontrar degeneración de la colágena in_ 
tersticial y cuerpos de hematoxilina. 
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La endocarditis de Libman-Sacks, junto con los cuerpos de hemato_ 
xilina, constituyen las dos lesiones más características del L.E.S.en el co
razón. 

La pericarditis, sumamente común, consiste en un exudad'o fibrinoso 
r ico en células y con tendencia a la organización fibroblástica. • 

Casi todo el sistema vascular participa del proceso, siendo más seve_ 
ramente afectados los vasos renales. Histológicamente la alteración más 
imp :J rtante es la degeneración fibr inoide de la túnica íntima, acompañada 
de prolifer ación fibroblástica e infiltración de linfocitos y células plasmáti_ 
-caso Posteriorme nte todas las túnicas son :esicnadas. 

El bazo Puede ser normal o estar ligeramente agrandado. La lesión 
patognomónica es la fibrosia periarterial de las arterias centrales (lesión 
en "piel de cebolla') , que microscópicamente de la impresión de anillos 
concén tr icos de fibras colágenas engrosadas, con fibroblastos intersticiales. 

La sintomatología digestiva en el L.E.S. es debida en gran parte a la. 
participación del tubo d'igestivo de la lesión colágena. 

Las lesiones pueden ser de dos tipos: 1) vasculitis de las Paredes del 
tubo digestivo, con formación de trombos y producción de hemorragias '"jf 

ulceraciones, y 2) degeneración del colágeno intersticial. 
El hígad'o puede presentar metamorfosis grasosa, lesiones de vasculi_ 

tis y más raramente, formación de granulomas. La entidad conocida corolJ 
"hepatitis lupoicTica" revela a l estu dio histológ:co una imagen similar a la 
de )a hepatitis viral él2:uda o subaguda, o a de la cinosis post_necróti-ca. 

A la au topsia los riñones aPa r ecen generalmente grandes, con super_ 
ficie lisa y COn m ú ltiples petequias. La lesión histológica típica (fig. 4) , es 
la conoc:da como "asa de alambre", que consiste en un engrosamiento hia_ 
lino d e la nl(~rnrrn na bas::d dI' los capilar es del ¡tlcmérulo, con tend "Ylciq a 
5 21" focal y tiñéndo.ce profu ndamente con eosina, )"..Jesiones similares se han 
descrito en la esclarodermia . dermatomiositi s, ec lampsia y nefroes clero~i s; 
maligna . Ot r as lesiones renales menos comunes son las degeneracione's fi
brinoides del glomérulo. 

Manifestaciones clínicas. 

E l L.E.S. es un síndroma o enfermedad con manifestaciones clín icas 
sumamente difu sas y variadas, explicables por los múltiples órganos y sÍS
temas qu e par ticipan d'e la alteración colágena. 

La forma de injcio es también var iable, por 10 que no siempre es fá
ci l el diagn óstico precoz. El curso clínico se caracteriza por remisiones y. 
exacervaiones, terminando invariablemente con la muerte. 

Ciertas situacion es de "stress", a v eces t r iviales, como procesos in
fecciosos, y pruebas inmunológicas de usos corrientes, pueden ser factorlO'5 
precipitan tes . Las per sonas can L.E.S . Presentan Un franco terr eno alér-
gi co . . , 

En gen eral, este cuadro es sospech oso, cuando una mUJer en la epoca 
prod u ::: tiva de su vida presenta fieb re, artr algias, lesiones eritematosas d<? 
lél piel, debilidad y pérdida de Peso, un test positivo para células LE asegu.. 
l'i.1 e~ d iagnóst ico. Según Baehr, el cuadro clínico elemental está constituida> 
Por : a) he bre, b) p o-liserositis, c) dep resión de la médula ósea y d) altera
cion "S vasculares en diversos órganos. 

lidad e:enera l se encuentran en m ás del 75% de los casos. 
'Las manifestaciones generales como fiebre , pérdida de peso y debi_ 
L as lesion es de la piel constituyen una de las manifestaciones clínica3 

rná3 com u-: es; téngase presente aue lupus eri t;::m at ::. so sign ifica etimológica. 
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Figura No. 1 
ESPECTTRO DEL LUPUS ERITEMATOSO 

(De: Duhois, L. E. S.: Lupus Erythematosus, Lupoid Syndroms and their Relation to Co~ 
llagen Diseases. Parto 1. Postgrad Med. 32 :424, 1962). 
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Figura No. 2 
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mente "lobo rojo". RuPe y Nickel (53) en ~na serie de 100 casosencontra_ 
ron lesiones dermatológicas en el 97% y Dubois en su serie de 62 casos las 
encontró en el 84%. De éstas la más común es la lesión e n "mariposa", 
considerada como clásica; Hesserick la encontró en el 27% de sus casos y 
Dubois en el 69.4% (19). . 

Las lesiones eritematosas pueden encontrarse en diversas partes del 
cuerpo, teniendo tendencia a distribuirse en forma simétrica. La fotosensi
bilidad del "rash" es sumamente frecuente. 

Ea síndrome de Senear-Usher, es considerad'o como una variedad del 
L.E.S. (28). En este padecimiento, las lesiones eritematosas de cara y cue
no se acompañan de lesiones buIosas situadas en el resto del cuerpo sin1L!
lando el Pénfigo vulgar. 

Los signos y síntomas correspondientes al aparato locomotor son los 
más comunes. Dubois (19) .encontró artralgias y artritis en el 90 % de sus 
casos y Armas..Cruz y co:s. en ·el 91% (1). Las artralgias, pueden preceder 
a veces, por mucho tiempo, a un cuadro bien establecido de L.E.S. Las ar
ticulaciones comprometidas suelen ser las mismas tomadas por el reuma
tismo poliarticular agudo o la artritis reumatoidea, como son rodillas, tobi_ 
llos, hombros, manos, muñecas, caderas y columna vertebral. 

El compromiso Pulmonar es muy común, siendo a veces el primero 
en aparecer. Una pleuresía o un derrame pleural se encuentran en más 
del 30% de los casos (19). 

Clínicam~mte la neumonitis del lupus es indistinguible de una reu
mopatlacrónica, fero tiene la particularidad de que a pesar de que la sin_ 
tOm.2toogÍa es a veces ruidosa, el examen clínico y radiológico pueden ser 
negativos; Ja reo·Puesta a les antibióticos es nula. 

La neumonía lobar y la tuberculosis pulmonar son acompañantes re~a_ 
tivamente frecue.ntes del L.E.S., esta ú ltima, generalmente exacerbada po; 
la terapia corticcsteroidica. 

La participación del aparato circulatorio es muy común. La presencia 
de un soplo diastólico o sistólico,con características de organicidad, deben. 
despertar ]a sospecha de Una endocarditis varrucosa atípica (de Libman_ 
Sacks). 

Las a'teracienes miocárdicas son relativamente frecuentes; .se han. 
encontrado h.asta en Un 17.7% de los casos (19). 

La paricarditis, usualmente de tipo .fibrinoso, es la complicación car
díaca que más se presenta en el L.E..S. La encontramos aproximadamellte 
en los 2/3 de los casos (19). Junto con el derrame pleull6ll y las efusiones 
sinoviales, forman el clásico síndrome de poliserositis. 

Las manifestaciones hematológicas pueden preceder o acomPaÍÍar a 
un L.E.S. bajo la forma de una púpura trombocitopénica o una anemia he
mo:ítica .. La depresión medular €s un hallazgo común. 

Cada día son más frecuentes los reporees de casos de L.E.S. que si_ 
guen a una esplenectomía por púrPura trombocitopénica o anemia, refe
rente a si la esp1enectomía actúa o no como un factor desencadenante del 
L.E.S. (6, 48, 54). 

La hipertrofia esplénica es rara, no así la hipertrofia ganglionar que 
suele encontrarse hasta en un 30'% de los casos (19). 

La sintomatología relacionada al tubo digestivo es muy frecuente. 
I?ebido a la toxicidad y extennsa participación orgánicas del Proceso, no 
SIempre €S Flosible atribuir los síntomas gastroíntestinales a ]a participa_ 
ción del tubo digestivo. La uremia puede ser k . causa de tales manifesta_ 
ciones. 

No raramente los cuadros simulan un abdomen agudo, llegándose ha& 
ta la intervención quirúrgica (42, 46). 
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Las náuseas, vómitos, anorexia, dolor abdominal y diarrea son comu_ 
nes, encontránQose hasta en un 40 % de los casos (42). 

La pancreatitis aguda es una complicación rara, generalm ente es de_ 
bida a una "vasculitis (42, 46), ocasiona:mente es causada p or 103 cor tico3_ 
teroides (39). 

En 1955 Joske y King reportaron el primer caso de hepatitis con un 
test de células LE positivo (19, 31). Posteriormente se han reportado nue
vos casos. La "hepatitis lupoidica" tiene la particularidad de presentarse 
en mujeres jóvenes y tener tendencia a la cronicidad; frecuentemen_ 
1e se a(:ompaña de otras manifestaciones de lupus (19, 31). La ictericia, 
ascitis y "arañas vasculares" son hallazgos usuales. El pronóstico es som_ 
brío y la muerte acontece por insuficiencia hepática. ' 

La "infección de las vías urinarias es una complicación frecuente_ 
mente observada en el lupus. 

La "nefritis lupoidica" se encuentra en más del 50% de 103 casos 
(37, 55, 19). Se manifiesta en la generalidad de los casos como un síndrorne 
nefrótico; la hipertensión arterial es indicio de lesión renal avanzada y es 
rara al inicio del padecimiento. 

La presencia de globulina gamma en la orina es un hallazgo precoz 
de lesión renal. (SB). 

Los síntomas relacionados al sistema nervioso se presentan en un 
poco más del 30% de los casos (19, 58), a veces, crisis epilépticas o tras_ 
tornos siquiátricos preceden a la enfermedad. Tales manifestaciones suelen 
ccnsistir en trastornos neuróticos o sicóticos, convulsiones, meningismo, 
paresias y parálisis. neuritis periférica, etc. 

El hallazgo típico .en la fundoscoPia son los llamados "cuerpos citoi_ 
¿es" (58) que se observan como manchas blancas en la retina. 

En ausencia de diabetes o hipertensión,esté hallazgo es sugestivo 
de un L.E.S. 

Datos de laboratorio. 

La anemia es un dato frecuent e, siendo su frecuencia de un 60 % a 
11n 77.5 % (1,19); usualmente es del tipo normocítico normocrómico. LR 
t:a.usa posiblemente es una depresión tóxica de la médula ósea, o lesiones 
vasculares de la misma (58). 

La anemia fremolítica puede r,esentarse en el curso de la enfermedad 
() al inicio de ésta; generalmente es del tipo Autoinmune. La prueba de 
Coombs es ositiva ,en estos casos e incluso puede permanecer positiva du
:rante las remisiones. 

La eritrosedimentación de los glóbulos rojos está elevada durante las 
exacerbaciones, persistiendo a veces esta elevación durante las remisiones. 

La leuc úbonea con linfocitosis es frecuente. Valores por debajo de 4.500D 
han sido encontrados casi en las do" terceras partes de "los casos (19). Con 
los nuevos métodos de la inmuno-fluorescencia se Ílan demostrado globul¡ 
nas antinucleares circulantes contra los núcleos de los glóbulos blancos 
(21, 47, 59, 64). Estas globulinas anti_nucleares están relacionadas con las 
gamma g'!Jhulinas. Algunos autores (47) han demostrado estos "factores 
antinucleares" en el suero de Parientes de enfermos de L.E.S. 

La trombocitopenia es un hallazgo mucho menos frecuente que la a
nemia V la leucopenia. 
. La hiperglobulinemia, con una inversión de la rel~ción A / G, es un 
haI1azgo relativamente común. Generalmente es a exp.ensas de la gamma 
g!obulina, menos frecuentemente de la beta. 
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Esta hiperglobulinemiaes la causante de las alteraciones de las prue_ 
bas hepáticas de Hanger y timol, que frecuente son positivas, en ausencia 
de daño hepático. 
Por Jos métodos de la Inmunofluorescencia es Posible demostrar autoanti_ 
cuerpos antinuc:eares; éstos atacan eritrocitos, pláquetas, leucocitos, etc. 

Está demostrado que pueden presentarse reacciones positivas falsas 
para la sífilis. Estas pueden preceder a veces por mucho tiempo, a un L.EB. 

La frecuencia es variable, del 9 al 87 '70 (58). En estoscaws, para d2mos
trar que es una prueba biológica falsa y que no se trata de una sífilis, pue
de hacerse la prueba de inmovilización del treponema, que es específica 
para la lúes. La causa de esta falsa positividad parece estar en relación COJ1 

las a110rmaJidades de las proteínas séricas (hiperglobulinemia). 
En 1948 Hargraves y cols. descubrieron la cal. LE en la médula ósea 

de enfermos de L.E.S. Este fenómeno puede ser demostrado en médula ósea 
y sangre periférica de pacientes con L.E.S. 

Este fenómeno tiene lugar por la reac.ción de un componente del 
plasma perteneciente a un paciente enfermo, COn dementas blandos de mé·
du~a ósea o sangre. 

La célula LE (figs. 2, 5) es un leucocito maduro, qUe contiene un 
cuerpo de inclusión rojo púrpura. Se cree que la mayoría son neutrófilos. 
pero otros tipos de leucocitos pueden participar del fenómeno. El cuerPo 
de inc:usión procede de los núcleos de leucocitos y consiste de ácido deso
xirrihonudeico despolimerizado parcialmente; la sustancia nuclear alterá
da es fagocitada por leucocitos normales produciéndose la célula LE. El 
Cll=rpo de inclusión ocupa casi todo el elucocito, quedando su núcleo re-
chazado a la periferi a. . 

La roseta LE (figs. 2, 5), es el segupdo fenómeno característico, y 
generalmente se encuentra juntamente con la célula LE en la misma pra
paración. Las resetas SOn conglomerados de leucocitos de apariencia nor
mal, rodea'l a.o una masa color rojo púrpura. 

Para que tenga lugar el fenómeno LE se necesita la participación de 
3 elemen tos básicos:1) un factor plasmático (Factor LE), relacionado con 
las gamma globulinas, este factor es una sustancia distinta de la gammlll 
g'obulina, y produce lisis de los núcleos celulares; 2) material nuclear, que 
procede de Jos leucoci.tos; éste es el resultado de la acción del m8.ter ial nu
clear y el factor LE,y 3) las células fagociticas (leucocitos, usualmente PQ

linucIeares J12utrófilos), que engullen el material nuclear alterado. 
El factor LE es capaz de cruzar la barrera p lacentaria. Epsiein y. 

Litt (22), reportan un caso de un recién nacido con lupus eritematoso dis
coide, hijo eTe un a paciente que adolecía de esta enfermedad, y en el cuat 
se pue10 demostr.2r células LE, comprobándose así la transmisión del fae:_ 
tol' LE de madre R hiio a t:'avés d:= la p ~ acenta (35). 

L as cé:uias LE han sido demostradas en otras enfermedades romo h 
esclerodermia, pol:arteritis, desmatomiositis, üebre reumática, artritis reu_ 
matoidea, leucemia, mieloma múltiple, etc. También se han llegado a pro
ducir verdadeTO:; "cn d rOlT!'c '3 lunoidicos,con células LE nositiv2s, por la ad_ 
ministración de hidalacina, penicilina y pronestil (procaínamida). Los signos 
y sintomas de laenfermedaa desaparecen al suprimir las drogas. 

Diagnóstico. 

A veces el diag.nóstico es fácil, pero en la mayoría de los casos se m_ 
ficulta mucho por la versatilidad de las manifestaciones clínicas. 

Según Armas-Cruz (1), el diagnóstico deberá ser sospechado en 1o~ 
casos siguientes: a) artropóttías can un curso desusual,con marcados sínt<l-



roas constitucionales, signos d'e nefritis, compromiso de serosas, asociado 
éon neumopatías, alopesía, síndrome de Haynaud, linfadenopatia, ,etc. b) 
Nefropatías atípicas, esPecialmente si se acompañan de fiebre,artritis o de_ 
rrame pleural concomitante. c) Poliserositis o pleuresía, especialmente si 
es bi:ateral y se acompaña de otras manifestaciones COmo artritis, nefritis o 
síntomas ,constitucionales. d) Fiebre prolongada de ,etiología indetermina_ 
da, especialmentE! si coincide COn alguno de los "síndromes anteriormen_ 
te mencionados. e) Síndrome de Raynaud, especialmente si se acompaña 
de fiebre, nefritis, artropatía, compromiso de serosas o neumonitis. Equímo_ 
sis no ,explicada por 'causas locales o generales; a veces ésta Puede ser la 
primera manifestación de un L.E.S. g) Cualquier alopesía. h) Cambios en 
el fondo de ojo no explicados por hipertensión, diabetes o nefropatía. 

Los hallazgos de laboratorio básicos para acentar tal diagnóstico son 
(58): velocidad de sedimentación aumentada, leucopenia, anemia, cambios 
en las proteínas séricas, test de células LE positivo, test de floculación po
sitivos, trombocitop2nia, anemia hemolítica y test serológicos positivos fal_ 
SJS para la sífilis. 

Pronóstico y curso clínico. 

La enfermed'ad termina siempre con la muerte. Generalmente ésta 
ocurre como promedio 5 años después de haberse inic.i.ado los síntomas. Sin 
embargo, la supervivencia es variable, se han reportaqo casos de pacientes 
que han vivido hasta 30 años COn su enfermedad (58). Mas raramente el 
curso clínico es fulminante, sobreviniendo la muerte en breve tiempo. 

El curso de la enfermedad se caracteriza Por remisiones y exacerba_ 
ciones, aún sin ningún tratamiento. La remisión varía d'e meses a años, 
siendo entonces el paciente casi asintomático. 

Hay factores precipitantes iniciale;¡ como son las infecciones, expo_ 
sicióna la luz solar, alergias y vacunaciones. 

Hay una serie de complicaciones que empeoran la enfermedad,como 
el estado general del .paciente y las complicaciones (25, 34). 

Tratamiento. 

No existe un tratamiento dicaz. Este está 'encaminado a lograr la~ 
remisiones y a disminuir la severidad de los síntomas. 

Medidas generales como reposo, buena nutrición, vitaminoteraPia, 
evitan la exposición a la uz solar, etc. 

El tratamiento de complicaciones, los síndromes urémicos o la ICC 
se tratarán como tales; las infecciones se tratarán Con el antibiótico adecua
do según el caso. 

Como se expuso anteriormente no hay tratamiento específico, pero 
tonsideraremos como tal a la terapia a baSe de salicilatos, esteroides y / 0 
antimaláricos. 

Los salicilatos tienen relativamente poco uso en el tratamiento' del 
del L.E.S., recomendándose en los casos en que los esteroides están con_ 
traindicados. 

Los antimaláricos más usados son los del grupo de las 4-aminoquino 
linas, siendo la hidroxidoroquina la más empleada por ser la menos tóxica 
del grupo. 

Tienen la ventaja de que al administtarlos juntamente 'con los e.te_ 
mides la dos de estos últimos Se reduce notablemente (15" 16). L0s este
mides adenocorticales son valiosos tanto por su acción antiinflamatoria, 
como por la supresión de las reacciones autoinmunes. 
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Los citotóxicos como la mostaza nitrog-enada están en vías de ex:pe
rimentacióB. 

B. ESCLERODERMIA 

La clasificación que he usado es la adoPtadp por la Clínica Mayo (60): 

A. Localizada: 
1. Morfea 
2. Morfea generalizada 
3. Esclerodermia lineal 

a) En "-coup de sabre" 
b) Hemiatrofia 

B. Generalizada 
1. Acrosclerosis 
2. Esclerodermia difusa. 

ESCLERODERMIA LOCALIZADA 

Clasificación. 

Se clasifica en tres grupo,!! o variedades: morfea, morfea generaliza_ 
da y esclerodermia lineal (60, 61). 

Df>finición. 

La morfea es básicamente una substitución de la piel, y a veces, del 
t ejido subcutáneo por tejido conectivo. Se caracteriza por induración progre_ 
siva hasta llegar a esclerosis del tejido conectivo. 

Frecuencia. 

Predomina en el sexo femenino. 

Etiopatogenia. 

De causa desconocida, algunos la h8.J.1. querido relacionar a traumatis_ 
mos o alteraciones endócrinas. Otros autores la atribuyen a anormalidades 
de la columna vertebral, como espina bífida, especialmente en la variedad 
en "banda". 

En los casos de' esclerodermia con hemiatrofia facial se ha demostra_ 
do neuritis interstical del trigémino, o alteraciones del ganglio de Gasser. 

La frecuente asociación con anormalidades del sistema nerviosó' cen
tral hace sospechar alguna relación con éste. 

Datos de laboratorio. 
- -

No hay exámenes especmc;osen la eSc1erb'darmia lo_calizada. 
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(1931) demuestra los hallazgos patológi{!os en el intestino delgado. Goetz 
recientemente propone el término "esclerosis sistematizada difusa", 

Anatomía Patológica. 

Los primeros cambios son en el color de la piel, tomando generaL 
mente la coloración violácea, luego esclerosa amarillenta o Con centro blan_ 
quedno; a la pa';pación de la sensación de induración (!uando las lesiones son 
activas Poseen u n halo violáceo. Los cambios evolutivos consisten en blan
queamiento y engrosamiento de la porción central de la lesión, Con desapa_ 
rición gradual del halo vio~áceo, y posteriormente hiperpigmentación. Estos 
cambios SO'1 irr 2versibles. . 

El estudio histológico sólo. revela al inicio edema e infiltración linfo
citaria con tumefacción de las fibras colágenas. Al evo.]ucionar la lesión 
desaparece toda evidencia de inflamación de la dermis y se presentan fe_ 
nómenos de fibrosis y hialinización de las fibras colágenas. Las fibras elás_ 
ticas se fragmentan, los anexos cutáneos se atrofian, y los pequeños vasos 
presentan fEnómenos oclusivos. Observamos entonces una marcada atrofia 
de la piel. En el tejido celular subcutá:" eo pueden depositarse sales de ca!cio. 

Pro:lósfico. 

L a fo r ma en ,p'a:!as presenta usu alm ent e involuciónespontáTJ,ea, rara_ 
mente pro~resa hasta la forma sistemátic a. 

La forma ,ea nada se cal\acteriza por ,la grogresión lenta dejas lesio_ 
nes, ,in. tendencia a las remisior-es. 

Tratamiento. 

Al presente no hay un tratamiento satisfactorio. La terapia a base 
de bismuto ha sido insatisfactoria, lo mismo que la antimalárica (15, 16, 45). 
Los corticosteroides generalmente no aportan ningún beneficio cuando son 
administrados parenteralmen te, pero se ha obtenido r·egulares resultados 
,Con las formas tópicas. 

Las altas dosis de vitamina E se han recomendado sin obtener bue_ 
nos resultados. 

En la forma "en golpe de sable", la cirugía plástica puede ser de va-
loro 

ESCLERODERMI.~. GENERALIZADA 

Definición. 

Talbott y Ferrandis (58) la definen como "un .proceso crónico , progre_o 
SlvO y generalizado del tejido conjuntivo con especial predilección por los 
vasos pequeños y 'can manif€'staciones en piel, tejido celular subcu·táneo. 
músculos y vísceras". 

Son las 'lesiones ,cutáneas las que facilitan el diagnóstico, siendo en 
los casos avanzados fácilmente reconocibles. 

Reseña histórica. 

Las pr:meras descripciones de esta enfermedad se atribuyen a Lewi.'l 
y HeIler (189<5), a Za,cutus Lusitanus (1634) ya Curzlo de Nápoles (17'512) . A 
Gintrac (1847) se atribuye el uso del término "escleroderma". Lihibierge y 
Weissenhach descrihen la entidad clínica de calcinosis con esclerodermia. 
Ehrmann (1900), describe los trastornos esofágicos en la escleroderma. Rake 
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'Se han descrito varios casos de formas mixtas, asociada a dermato
miositis (5, 7, 29 Y .50), incluso algunos autores han descrito lo que ellos lla
man una "escleromiositis". Se han reportado casosccn evidencia patológi_ 
ca de esclerodermia, de"sm<l.tomiositis y L . E. S. 

Frecuencia. 
Aunque no es una enfermedad :común, tampoco es muy rara. Es más 

f recuente en ·el sexo femenino, y en los decenios 40. y 50. de la vida. 

Relación con otras enfermedades del colágeno. 

Aunque al inicio puede ·confundirse COn una artritis reumatoidea, los 
signos y síntomas articulares son menos prominentes que en el L.E.S. y en 
la dermatomiositis. 

Se han descrit.o varios casos d e formas mixtas , asociada a derma_ 
tomiositis (5, 7, 29 Y 50), inc:uso algunos autores han descrito lo que eHos 
llaman una "escleromiositis" Se han reportado casos con evidencia patoló. 
gica de esclerodermia, dermatomiositis y L.E.S. 

Etiopatogenia. 

Se desconoce la etiología de la ·enfermedad. Como a las otras enfer_ 
medades del colágeno, se le ha considerado como una "enfermedad por 
autoinmunidad" . 

La simetría de las lesiones y la asociación con el fenómeno de Ray_ 
naud sugieren una patogenia vasomotoracon disfunción del sistema ner_ 
vioso autónomo. 

Otra hipótesis emitida ha sido. la de la disfusión e:r1dócrina, especial_ 
mente de las glándulas paratiroides (frecuente asociación con caldnosis 
difusa) . 

Anatomía Patológica. 

Las lesiones de piel demuestran atrofia de la epidermis, aplanamien_ 
t o de las papilas, atrofia de los anexos y fragmentación del tejido elástico 
del corion. Este aparece más denso que lo habitual debido al edema, prolL 
feración y fusión de las fibras del colágeno, que ocasionalmente muestran 
degeneración fibrinoide. Las pequeñas arterias del corion Se encuentran 
engrosadas y estrechas. Luego se desarrolla edema e infiltración de monon u
c1eares. En la fascia muscular como en el músculo mismo, y en diversas 
vísceras, .especialmente el corazón, y los pulmones, suele estar aumentado 
el te"j ido colágeno. El esófago, estómago e intestino presenta atrofia del 
mús·cu] o liso v fibros is de la submucosa. Es frecuente la ulceracióT1 del ter. 
do int er ior del esófago. Ocasionalment e" los rifÍone<; mu~stran U'la lesión 
peculiar , ·con engrosamiento considerable de la íntima e.n las arterias inter. 
10bulares, Jo que ocasiona necr0sis isquémica ce lél corten. r ena l. 

Las lesiones iniciales y de mayor extensión de la piel se localizan con 
frecuencia en las manos. los antebrazos y la cara; más raramente en el cue. 
110, el tronco y las porciones proximales de los brazos. 

Manifestaciones clínicas 

Al comienzo es difícil diferenciarla de la forma localizada. El inicio 
es insoidioso, con ma~estar general, fiebre, artralgias y parestesias de las 
extremidades. En los casos ya bi-en establecidos, san las lesicnes de piel las 
más l1amativa~. / ' 
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La esclerosis y atrofia de .la piel de la cara da a los pacientes el as
pecto de "momias". 

La esclerodadilia es uno de los hallazgos más comunes, encontrán_ 
dose frecuentemente depósitos de calcio en el pulpejo de los dedos, asocia
dos a ulceraciones de .Qifícilc~catrización . La contractura en flexión es co-
mún. P 

Cuando se asocia la esclerodermia a calcinosis difusa, se le denomina 
s'ndrome de l1hih1~rger_We¡sEeI.Dbach; est¡a calcinosis Se presenta en las 
áreas óomeLdas a presión yen la 6ntura axilar y pélvica. La calcinosis vis.
ceral afecta generalmente a corazón y riñones. 

Los trastornos vasoespáticos periféricos pueden constituir el inicio 
de la enfermedad en la tercera parte de los casos. El fenómeno de H,aynélJId 
es común, complicándose a veces de gangrena distal de las extremidades; 
a veces precede por muchos años a la enfermedad, siendo más común en la 
acrosclerosis. 

La atrofia y debilidad muscular son frecuentes. 

Las manifestaciones pulmonares Se observan en el 25% de los .casos 
(60), éstas consisten en disnea de esfuerzo progresiva y tos productiva. 

Las lesiones cardíacas son generalmente tardías, traduciéndose clíni
camente por una insuficiencia cardíaca. 

El aparato digestivo Se halla comprometido en el 60 a 80% de los ca_ 
sos (42, 50) . El órgano más frecuentemente afectado es el esófago, siendo 
la disfagia un síntoma predominante; ésta depende_ de falta de peristaltismo 
y elasticidad del esófago, más que de obstrucción mecánica. Las náuseas y 
vómitos, dolor abdominal, diarrea y estreñimiento, están r-elacionadas ge_ 
neralmente con lesión. del tubo digestivo, especialmente el intestino delgado_ 

Se han reportado síndromes de mala absorción secundaria a lesiones 
de esclerodermia en el intestino delgado (30). 

La uremia y la hipertensión suelen presentarse en las etapas fina.
Jes de la enfermedad. 

Con alguna frcuencia se encuentra una neuropatía periférica. 
Se ha observado la asociación de cataratas y esclerodermia en va_ 

rios miembros de una familia, constituyendo el llamado sÍndro de Roth
mund o Werner. 

Datos de laboratorio. 

No hay un test diagnósticoes,pecífico para la esclerodermia sisté_ 
mática. Durante las fases activas de la enfermedad, podemos -encontrar a
nemia normocítica normocrómica, elevación de la eritrosedimentaciém. 
hiperglobulinemia e inversión de la relación albúmina_globulina. 

Por métodos de inmunofluorescencia se pueden demostrar anticuer_ 
pos antinucleares en el suero de los pacientes. 

Con o sin clacinosia, la calcomia y fosfatemia permanece dentro de 
Jímites normales. 

El estudio radiográfico de los dedos demuestra atrofia y absorción 
de las falanges termimales. El estudio fluroscópico y radiológico del tubo 
digestivo presenta imágenes sugestivas de la enfermedad. La radiografía 
del tórax, cuando hay sintomatología respiratoria, puede demostrar fibrosÍs 
difusa; este cuadro radiológico a veces es difícil diferenciarlo del síndrome 
de Hamann-Rich. 
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Fig. 6. Biopsia muscular en un 

caso de dermatomiositis. Las fi
bras musculares aparecen degene

radas, fragmentadas ; hay marca

do edema intersticial ·con infiltr~1.

ción linfocítaria. 

Fig. 7. Bio,psia de un \:aso de 
esclerodermia localizada. 

Epidermis marcadamente atró
fica. 'l'e,jiclo celuJar s1Jbcutáneo BU-

mamente fibroso, cOln marcada de
genera'ción de la fibra colágena. 
IJos anexos de piel prácticamente 
han desaparecido. 

Fig. 8. Muestra de páncreas de 

un caso de polial'teritis nodosa. 

Hay proliferación fibrob!ástica 

de la túnica media y la adventi

cia, con infiltración de 'ce1, p'ac;-
, . l' f ' , 'f'1 matIcas, m",:ocltos y eOSll10 -LOS . 



Diagnóstico. 

Es fácil ~uando hay lesiop.es dermatológkas típicas y el cuadro se 
acompaña de artralgias y/o síndrome de Raynaud. Al inicio se presentan 
manifestaciones generales inespecíficas. Hay que hacer un diagnósti~o di
ferencial ~on el resto de enfermedades delco!ágeno (Anexo 1) . 

Cuadro clínico 

Su curso y durac:ón son imprevisib~€s, siendo generalmente de evo .. 
lución crónica. Inevitablemente termina con la muerte. 

Tratamiento. 

Igual que el resto de enfermedades del tejido conectivo no hay tera_ 
¡¡>ia específica. 

La fisioterapia generalmente mejora las condiciones del paciente. Los 
esteroides usualmente no aportan ningún beneficio. 

Se han usado algunos fármacos como el para_aminobenzoato de po_ 
tasio (POTABA). El Relaxin ha dado sorprendentes resultados (13), mejo_ 
rando las lesjones de esclerosis de piel y los fenómenos vasospásticos. Se 
cree que actúa aumentando la elasticidad de la piel. 

Otra drogla usada es el ácido etilenodiaminotetrascét~co disódico. 
(EDTA), que se cree actúa ablandando la piel (15, 16). 

C. DERMATOMIOSITIS 

Definición. 

Talbott y Ferrandis la defimen como (58): "Inflamación no supuran_ 
te de piel y músculos de fibra estriada, que suele tener un comienzo insi
dioso,con debilidad progresiva, dalores musculares y lesiones cutáneas". 

Cuando se asocia con neoplasias, después de la extirpación de éstas, 
se ha visto en un pequeño número de casos, ~uración de la enfermedad. 

Las características patológicas másconspícuas se refieren al compro_ 
miso muscular. 

Historia. 

Wagner en 1887 describe los primeros casoS. Hepp la describe con 
el término de seudotriquinosis y Unverricht 'con el nombre de "polimiosL 
tis aguda progre'siva". Este último autor posteriormente propuso el nombre 
de dermatnm'nsitis . Steiner y OpPE:TIheim enfatizan la semejanza de la der_ 
lnatorr :'" ' ,. ,~ ( . n la escleroderma. 

P a" " .;1~¡ hois (19) ocupa el segundo lugar en frecuencia después del 
L .E.S. - ," 'er frecuencia ocurre entre ,los decenios cuarto y quinto de la 
vida. r " ' ~mún en el sexo femenino, en la relación de 3 :2 . 

. , , " " '1 otras enfermedades del colágeno. 

P11 €'de haber un "traslape" con otras enfermedades del grupo; sin, 
emb" ' (" más frecuente es con la escl<eroderma. Algunos au-

tores r "'" ,,, ' ~ -e trata de la mil?ma enfermedad. 
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Dermatomiositis y neoplasias. , , 

La asocia,ción de dermatomiositis y neoplasias no es rara, Williams 
(62.) en una revisión de la literatura mundial la encontró en el 15.3% de los 
~os .Este mismo autor encontró que en orden de frecuencia las neoplasias 
más comunes son: 1) estómago, 2) mama, 3) pulmón, 4) ovarios, 5) vesÍcu..; 
ila biliar, colon y l"'2'CtO, y 6) riñón, útero y laringe. Otras neoplasias como 
li~fomas, leucemias, mieloma múltiple, etc., son más raras. 

Para otros autores Son el carcinoma de la 111:2. 111 a y del ovario los más 
romunes (58). 

Al suprimir la neoplasia may una mejoría clínica, pa-l:'a lu ego seguir 
l a enfermedad su Curso habitual hacia la muerte . 

Se afirma que cuando existe esta asociación, la dermatamiositis es 
provecada por las toxinas de la neoplasia. 

Etiopafo,genia. 

La etiología y el mecanismo ele producción SOn desconocidos. Moder_ 
namente hay fuerte tendencia a considerarla como unaenfel'medad de Au_ 
iDinmunidad. 

Anatomía Patológica. 

Generalmente no existen grandes alteraciones 111acroscoplcas. Los 
lCaffibios en los illúsculos estriados son frecuentes, o bien erupciones cutá_ 
Jlreas y, algunas veces, adenopatía y esplenomegalia (28). Los cambios h is .. 
'JIDlógicos de la piel no son 'característicos. Difusas o focales pueden ser las 
Ne:siones microscópi.cas del músculo. Ocasionalmente se hallan limitad'as a 
um segmento de un solo músculo. Las fibras musculares muestran prolife_ 
iiraCión de los núcleos del sarcolema, y en algunos casos células gigantes y 
mVel"SOS gl'ados de atrofia, necrosis, pérdida de la estriación, hialinización, 
hagmeJ1tación o degeneración grasosa. En el t ejido intersticial , más abun
dant e d'e lo normal, hay infiltración moderada con · linfocitos e histiocitcs. 
En las pequeñas arterias, así como en las arteriolas, se aprecia engrosa .. 
. :miento de su pared, con la consiguiente disminución de calibre. 

Muy rara vez el miocardio sufre de cambios similares a los del múscu
Iv esquelético. Se han descrito ta mbién Lnfiltraciones celu lar es perineurales. 

Manifestaciones clínicas. 

El inicio es incidioso, con iebricula, ma:lestar general y mialgias mo
,,)!e!"adas. En la tercera parte de los casos 'el inicio es brusco. 

Las manifestaciones cutáneas 9 2 presentan al inicio de la enferme_ 
d2-d en más de la mitad de los casos. Los elementos más conspícuos SOn el 
edema y eleritema. El edema típico es el palpebral, sólo o asociado a erite_ 
ma y edema de la cara; raramente es generalizado, siendo generalmente 
bIando, raramente duro como en la esclerodermia. No tiene relación con el 
estad'ocardíaco-r€'nal. 
El eritema facial es también común, can o sin edema concomitante. El as_ 
pecio de la cara del paciente es des·crito como de "hediotropo", por el tinte 
violáceo de párpados y cara. Ocasionalmente hay eritema en "mariposa". 
La cara y la "V" del cuello son los sitios predilectos elel aritema. 

En las fases tardías de 1a e'nfermedad las lesiones de p:el sufren aHe
r aciones, consistiendo principalmente en pigmentación, atrofia y telan. 
giectasias. 
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Las mialgias y especialmente la debilidad muscular (7,43), son sÍnto_ 
mas altamente significativos; siendo las grandes masas musculares las más 
frecuentemente afectadas. Las lesiones son generalmente simétricas. Los 
músculos distales son más raramente túmados que Jos proximales, de ahí 
la conveniencia de biopsiar estos últimos, ,especialmente el del toides. 

La palpación de las masas musculares es sumamente dolorosa. Al 
inicio los músculos están hinchados, finalmente hay marcada atrúfia. La 
marcha es vacilante y los movimientos son desórdenados. 

Raramente son tomados los músculos fac:a'es, laríngecs, intercosta
les y oculomotores. 

Las articulaciones rara vez están tomadas, y los dolores más depsn
den de lesiones de los tejidos periarticulares (tendones, músculos, etc.). 

El corazón ocasionalmente participa del proceso. Las manifestaciones 
clínicas son las de una miocardiopatla, menos frecuentemente un sÍno.rom e 
endocárd'ico o pericárdico. 

El vasospasmo periférico puede presenta rse al inicio o durante '!:a evo_ 
lución del proceso, se manifiesta por parestesias, acrocianosis o fenómen o de 
Raynaud, provocada por el frío. 

La participación de l tub o cLgest ivo es común. El síntoma más fre_ 
cuente es la disfagia ql.¡e se encuej.1 tra en el 50 Ji:> de lo s casos (42). N áu_ 
seas, vómitos y diarrea son síntomas menos comunes. Dada la frecuencia 
can que se asocia con neop'2 ;:: ::t hay "que dcscart8 r s:emprp. liD. tumor del 
tubo d ;gestivo . 

Datos de laboratorio. 

No hay pruebas específicas diagnósticas. 

La elevación de las transaminasas séricas es un dato sumamente va._ 
lioso (43) y está relacionada con la necrosis muscular. La creatinuria 'es o
tro dato de laboratorio sumamente útil y también está relacionado COn la 
destrucción muscular. 

La velocidad de sedimentación de los erirocitoscasi si'2 mpre está 
elevada. 

En la mayoría de los casos se demuestra una anem:a ,!"'ormocítica 
normocrómica, ccn ligera leucocitosis y linfopenia r elativa. 

Las proteínas totales estc1n disminuidas, pero la re'ación albumina_ 
globulin3 está conservada. 

Diagnóstico. 

Todo cuadro atípico,COll artralgias y mialgias,con manifestaciones 
general-es leves o severas debe obligarnos a descartar una dermatomiositis. 
Es la b:opsia muscular la que h ará el diagnóstico. Los sitios ideales para 
practicarla wn los mú:sculos deltoides y pectoral mayor. 

Curso Clínico. 

En la j,nmensa mayoría d'e los casos termina Cúll la muert'e. En la mi_ 
tad de los cosas evoluciona en forma de remisiones y exacervacion es. 

Cuando se asocia a un rre'op1asma ,puede remitir temporalmente al 
resecarlo. 

Las infecciones intercurrentes son sumamente comunes, y pueden ser 
,causa directa de muerte. 

La caquexia y la invalidez caracterizan los estadíos finales. 
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Tratamiento. 

No -existe ningún medicamento específico para la enfermedad. Los 
cuidados generales son sumamente básicos. 

La ACTH y los corticosteroides son poco beneficiosos. 
Anabólicos proteícos y sales de potasio, se recomiendan por la in. 

fluencia benefic:osa que pueden tener en lacatabolia muscular. 

D. POLIARTERITIS 

(PERIARTERITIS NODOSA) 

Definición. 

La poliarteritis nodosa es Una enfermedad generalizada, de evolución 
crónica o sub aguda, y frecuentemente fatal, que Se caracteriza por lesión de 
las arteriolas y arterias de mediano calibre. La lesión vascular €'s disemina. 
da y difusa, por lo que la sintomatología 'es proteíforme (7, 8, 9). 

Historia, 

Kussmaul y Maier en 1866 la designan como "periarte'ritis nodosa". 
Rokitanski describe las lesiones pato ~ ógicas de los vasos en esta enf.erme. 
dad. 

Clasifícación. 

La clasificación más útil es la de Zeek modificada (8). Es valiosa ya 
·que hace básican'J;ente un enfoque etiopatogénico. (cuadro 1). 

CUADRO 1 

CLASIFICACION DE LA POLIARTERITIS NODOSA 

1) POLIARTERITIS NODOSA CLASICA. 
Enfermedad progresiva difusa que toma arterias de mediano tama
ño, particularmente del tracto gastro.intertinal, riñones y múscu. 
los, y clínicamente manifestada por fiebre, mialgias, hipertensión, 
enfermedad renal, desórdenes gastrointestinales y neuropatía. 

2) ANGEITIS POR HIPERSENSIBILIDAD 
Es una reacción inflamatoria aguda de pequeños vasos, particular. 
mente de corazón, pulmones y riñones, usualmente termina COn 
insuficiencia renal. 

3) ARTERITIS REUMATICA 
Inflamación de pequeñas arterias de corazón y pulmones en asocia .. 
ción COn fiebre reumática Severa. 
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A) ANGEITIS GRANULOMA'l2OS:A 
Lesiones vasculares acompañadas por gr-anldomas con eosinófilos y 
células gigantes, presentándose con severos, sistémicos y difusos 
síntomas respiratorios. 

5) ARTERITIS TEMPORAL 
Lesiones loca 'izadas a arterias craneanas. 

6) MISCELANEAS 
Vasculitis en asociación COn L.E.S., artritis reumatoidea y otra 
colagenopatía. 

Por la clasificación anterior puede verSe lo cúmplicado del problema 
<en lo que respecta a esta entidad clínica. Abordará la forma clásica. 

Un autor ha propuesto para todas las entidades anteriores el nom_ 
bre genérico de "angeítis necrotizante", ya que todas presentan una reacción 
inflamatoria con necrosis fibrinoide de las tres capas (8). 

Frecuencia. ' 

Es la más rara de las aquí estudiadas. Los hombres padecen en .el 
130% de los casos. La edad más frecuente 'es entre los 20 y los 50 años. 

Relación con otras enfennedades del colágeno. 

Se ,puede asociar a la mayoría de 1ascolagenopatías, pero especiaL 
mente lo hace con el reumatismo poliarticular agudo. 

Etiopatogenia. ' 

Es la enfermedad del grupo en que los factores etiopatogénicos pa_ 
recen más claros. Las ,principales hipótesis cae'n en el grupo de las sigui'en_ 
t es 4 categorías (7, 8, 9, 33): agentes infecciosos, sensibilidad' a las drogas, 
'sensibilización bacteriana e hiperte'nsión. 

Los agentes infecciosos no han hecho una prueba convincente. 
De las drogas, SGn. los sulfamidados los qu e han demostrado jugar 

papel etiológico importante en su producción. 
La sensibilización bacteriana y la hipertensión han demostrado jugar 

papel importante en buen número de casos. 
La Autoinmunidad tiene también sus adeptos. 

Anatomía patológica. 

Las lesiones vasculares típicas se van en las arterias de tipo mus_ 
cular (mediano calibre), arteriolas y ocasionalm~nte en venas. Hay predi_ 
l ección por los sitios de bifurcación de -las arterias de mediano ,calibre. 

Las lesiones vasculares evolucionan en 4 etapas: 1) degenerativa; 
hay degeneración hialina de la túnica media, 2) inflamatoria: infiltración 
de la media y la adventicia con neutrófilos, eosinófilos, linfocitos y células 
plasmáticas, 3) granulomatosa: proliferación fibroblástica de la media yla 
adventicia, disminución de polinuc1eares y aumento de células plasmática.", 
linfocitos, y eosinófílos, '4) curativa : la inflamación es reemplazada por ci
catriz y fibrosa. 
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Las arterias más comunmente afectadas son las del tracto gastrafu
testinal, músculos y riñones. 

Manifestaciones clínicas 

No se puede establecer un patrón sintomático . Las manifestacion.e.:;¡¡ 
son difusas, en rto':ación con las arterias afectadas. 

Los diagnósticos presuntivos giran alrededor de artritis, reumatism.1lb 
mios:tis o .neuritis (58). Casi siempre hay un proceso infeccioso en relaci.t:ím. 
con e : inicio de la enfermedad. 

El cuadro clínico puede adoptar las siguientes formas: 1) enferJLlE,.. 
dad febril inespecífica, subaguda o crónica, 2) enfermedad abdominal aUj}j_ 
ca, 3) padecimiento renal primario y 4) combinación de m anifestacimle$ 
d 2 polineuritis y polimiositis (14). 

1. PIEL. ~Hay lesiones dermatológicas en la cuarta .parte de los C'<L

sos. Los nódulos subcutáneos de las paredes vasculares son relativamente 
comun€'s. 

2. APARATO LOCOMOTOR - Las mialgias son frecuentes, asñ 
como las artralgias. La flogosis articular es rara. 

3. APARATO RESPIRATORIO. - El síndrome caraderizaao pmr 
as ma bronquial , eosinófilia e imagen radiológica de síndrome de Loeffler SI!? 

ha reportado en la poliarteritis. En un 25 % de los casos hay comproITÚs"$ 
del árbol vascular pulmonar. 

4. APARATO CIRCULATORIO. - El compromiso cardíaco puede 
estar en relación con alteraciones vasculares de endocardio, miocardio o f."E
r icardio, o bien ser consecuencia de la hipertensión arterial. 

5. AP ARATO DIGESTIVO. - Este aparato está tomado en el 5a ail 

70 % de los casos. El compromiso vascular invade estómago, intestinos, me
senterio, peritoneo, páncreas, vesícula biliar e hígado. 

El dolor abdominal es de los síntomas más costantes. Pueden pre~~ 
tarse hematemesia y me1ena. 

En las vasculitis alérgicas, la participación del aparato digestivo eL 

m enes fr ecuente. 

G. APARATO URINARIO. - Usualmente hay lesión del árbol vas:_ 
cula r renal. Es el grupo de las arterias arqueadas, interlobulares y las ar
teriolas, los más frecu€'ntemente tomados. 

Harvey encontró hipertensión en el 60 % de los casos de su seri,,
Las manifestaciones clínicas re'sultantes de 'este tipo de lesión, se tIc;-,.. 

ducen en glomerulonefritis, nefrosclerosis, infartos renales, etc. 

7. SISTEMA NERVIOSO CENTRAL Y PERIFERICO. - El S.N.C:_ 
-es frecuentemente afectado, pero lo es más el sistema nervioso periféricm. 
Aproximadamente en la mitad de los casos hay evidencia clínica de ne'uIífí:s.; 
periférica. . 
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Datos de laboratorio. 

No hay prueba específica diagnóstica de la enfermedad. 

Es frecuente una leve anemia normocítica normocrómica. El leuco
grama revela un número normal o moderadamente de'vado de leucocitos con 
discreta neutrofilia. La eosinofilia ,es un hallazgo sumamente común, en
contrándose en más de los dos t e'rcios de los casos. 

El estudio radiológico del tórax puede ser de valor, presentándose 
generalmente una imagen de neumonitis. 

Diagl1óstico. 

El diagnóstico clinico es sumamente difícil. Es la biopsia, especiaL 
mente de un músculo, el procedimeinto diagnóstico más útil. 

Curso clínico. 

L a duración de la vida en los casos de poliarteritis es variable, des
de algunos días hasta muchos años. La invasión del riñón, corazón o S.N.C. 
es de pronóstico sombrío. 

Tratamiento. 

No exist'e tratamiento es.pecífico. Las mialgias y artralgias ceden a la 
terapia con salicilatos. En los casos severos se recurre a los corti-costeroides. 

La fisioterapia es beneficiosa en algunos casos. 
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SEGUNDA PARTE 

e A P I TUL o III 

DESARROLLO DEL TRABAJO 

A. MATERIAL y METODO 

El material de estudio fué obtenido de los archivos del Hospital Ro-
sales. 

Al hacer r€'Íerencia a la incidencia anual de casos, Se hace d,~ acuer
do al año en que se hizo -el diagnóstico de determinada enfermedad. 

Para incluir los casos en el prese'nte estudio, Se hizo en base de cier_ 
tos requisitos bás: cos de acuerdo a cada enfermedad, a s~lber: 

Lupus eritematoso discoide crónico. 

1) Confirmación del caso por biDpsia. 
2) Ausencia de manifestaciones generales. 
3) Un test positivo para célula L .E. no ex.cluye el diagnóstico mien

tras no hay evidencia de sistematización. 

Lupus eritematoso sistemático. 

1) Cuadro clínico muy :::ugestivo, COn participación de varios siste_ 
mas, datos de laboratorio y gabinete qUe refu€'rza !} el diagnósti_ 
co, COn o sin un test positivo para célula L. E. 

2) Diagnóstico patológico por medio de biopsia o autopsia. 

Dermatomiositis. 

Cuadro clínico compatible, pero Con confirmación patológica po!' biop
sia muscu:ar o por autopsia. 

Escleredermia localizada. 

1) Lesiones dermatológicas sugestivas. 
2) Confirmación por medio d e. biopsia. 
3) Ausencia de sistematización, 

Esc!erodermia sistemática. 

1) Lesio1~~s derm atológ:cas compatibles, manifesVacione,;; genera1c.s 
y evidencia de dis€'minación. 

2) Conformación p or biopsia o autopsia. 

Poliarteritis nodosa. 

Cuadro clínico compat ible COn compromiso de varios órganos o siste_ 
mas, pero aunado a una biopsia sugestiva. 

Todos los casos del presente estudio l~ -e'naron los requisitos y criterios 
a:~ te rjormente expuestos. 
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No se pretende con este trabajo afirmar la sítuación en cuanto a fre_ 
cuencia y modalidades clínicas de las enf,ermedaaes del tejido conectivo en 
nuestro país, ya que sólo representa la muestra del primer centro hospita_ 
lario del país y no la del país entero. Por otra parte, la frecuencia real en 
nuestro medio tampocoe es expresada a cabalidad, ya qUe muchos casos 
típicos no se incluyeron por no tener su respectiva biopsia o por hab2r3e 
extraviado !a contestación de ésta. 

B. PRESENTACION DE LOS DATOS 

FRECUENCIA DE LAS ENFERMEDADES DEL COLAGENO 

En la década de 1953-62 se registraron en el Hospital Rosa:13s 79 ca
sos comprobados de Lupus Eritematoso, Esclerodermia, Dermatomicsitis y 
P oliarterifs nodosa (Cuadro 2). 

CUADRO 2 

CASOS DE LUPUS ERITEMATOSO, ESCLORODERMIA, DERMATO
MIOSITIS y POLIARTERITIS NODOSA, RffiGISTRADO EN EL HOS-
PITAL ROSALES 1953 - 1962. 

ENFERMEDAD FORMA CLINICA No. DE CASOS PORCENTAJE 

Lupus Eritematoso Sistémica 36 45.6 70 

Discoide crón ico 29 36.8'1c 
Esclercdermia Sistémico 8 10.0'lc 

Localizada 1 1.3 j~ , 

D ::rmatomiositis 4 5.0 'i~ 

Poliarteritis nodo: a Clásica 1 1.39; 

TOTALES: 19 10{; .O% 

LUPUS ERITEMATOSO DISCOIDE CRONICO 

Frecuencia 

En total se encontraron 29 casos de Lupus Eritematoso Discoide cró
ni,co de los cuales 27 pertenecían a la forma DISCOIDE LOCALIZADA y 
2 a ia forma DISCOIDE DISEMINADA. Los años en que más casos se re
gistraron fueron 195-8 y 1961 (Gráf. 1) . 

El mayor número de casos se registró en el grupoetario de los 21 a 
40 años. El sexo predominant3 fué el femenino con 23 casos (Gráf. 2) . 

Localización de las lesiones. 

Las lesiones de piel, predominaron en la cara, encontrándose en tod03 
los casos. La típica lesión en "mariposa" se 'encontró en 13 de -los 29 caso.> . 
O:1'os sitios fueron menos afectados (Gráf. 3). 
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Manifestaciones generales y hallazgos de laboratorio. 

No se presentaron manifestaciones generales en ningún caso, tampoco 
anemia, ni serología para sífilis postiva. En un caso Se encontró un TEST 
PARA CELS. L.E. POSITIVO, pero sin ninguna evidencia de sistematiza_ 
ción. 

LUPUS ERITEMATOSO SISTEMATIZADO 

Frecuencia. 

Se registraron 36 casos, siendo 1961 el año en que más se presenta_ 
ron (Gráf. 4). 

Entre los 21 y 50 años se registraron el mayor número de caso':>. Pre_ 
dominó el sexo femenino con 28 casos (78 % ); del sexo masculino fueron 8 
casos (22% ) (Gráf. 5). 

I-i alJazgos anatomopatológicos. 

1) Autopsias. 
Entre los años 1953 a 1962 se practicaron 4 autopsias d'~ lasos de 

L .E.S., una en 19~4, dos en 1960 y una en 1962 (Ver anexos 2, 3, 4, Y 5). 

2) Biopsia renal. 
Se practicó la biopsia renal en 7 pacientes, en todos los cuales había 

so",pecha o diagnóstico confirmado de L .E.S., todos también mostraban evi_ 
dencia de mal funcionamiento rena1. 

CUADRO 3 

RESULTADO DE BIOPSIA RENAL 

Muestra inadecuada: .... . ... . ... . .. . 

Tejido renal norma.): .... .... .... . .. . 
Eividencia de pato~ogía renal Glomeru_ 

fritis aguda .... .... . .. . 
Riñón de "lupus" .. .. . . 

TOTAL 

Las biopsias con Jlatología renal fueron contestadas así: 

---- ---
3 casa.s 
2 caSIl5 

1 caso 
1 caso 

7 casos 

Caso 1. Glomérulos muy celulares y agrandados; algunos túbul ús 
presentan degeneracióil1¡ turbía discreta del epitelio. Algunas arterio:as 
engosadas. No "asa de alambre". 

Caso 2. Algunos gloméru'os presentan focos de n ecrosis fibrino :de 
y ·engrosamiento de la membrana basal glomerular en forma de "asa de a
lambre". Muchos túbu'os con cilindros hialinos. Tejido intersticial muestra 
focos de infiltración linfocitaria; uno que otro glomérulo prese1'Jta imágene" 
de semiluna. 
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lVI anifestaciones clínicas. 

Los principales síntomas observados en el L.E.S. fueron en orden de 
frecuencia: artralgias, fiebre, dolor abdominal, diarrea, náuseas y vómitos 
(Gráf. 6). , ! 

Los principales signos observados en el L.E.S. fueron: lesiones de r _ 
matológicas,_ anomalías urinarias, lesión en "mariposa", pleuresía, pérdida 
de peso, pericarditis, etc. (Gráf. 7). 

Datos de laboratorio. 

Los hallazgos de laboratorio más frecuentemente encontrados fU2ron 
en orden de frecuencia: test para cel. L.E. positivo, eritrosedimentación ele_ 
vada, anemia, alteración de las pruebas hepáticas de floculación, h iperglo
bulinemia, etc. (Gráf. 8). 

CUADRO 4, 

illPERGLOBULINEMIA y PRUEBAS DE FLOCULACION HEPATICAS 

-----------------------------------------------------
GLOBULlINEMIA 

EUGLOBULINEMIA 
HIPERGLOBULINEMIA 

TOTALES 

HANGER Y / .0 TIM.oL ALTERADAS 

CUADRO 5 

15% 
85% 

100% 

HIPERGLOBULINEMIA y SEROLOGIA PARA SIFILIS (V.D.H.L. ) 

V.D.R.L. con HIPERGLOBULINElMIA 3 caso;; 

V.D.R.L. sin HIPERGLOBULINEMIA 5 casos 
--------- -- - --------

TOTALES ... . .. ..... _ o ••• •• 6 . 8 casos 

Evolución. 

Es ~llmaménte difícil evaluar las evoluciones de nuestros casos. 

Enfermedades asociadas. 

Se estudia bajo 'este título las enfermedades que no dependen di rec_ 
tamente del L.E.S. en sí, aunque indirectamente tenga el proceso ¡{¡pico aL 
g tL1 a influencia (Cuadro 6). 
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1) Tuberculosis. - Hubo 5 casos sospechosos de tubercuJo:sis: de 
los cuales sólo ee comprobó en dos de ellos; en un caso por medio de la 
baciloscopía" y en otro, fué hallazgo de autopsia. 

2) Neumonía. - En 6 casos Se presentaron durante la evo:ución 
procesos neumónicos; 4 de ellos revistieron la forma de neumon ía lúbar ~/ 
2 de ellos, la de bronconeumonía. 

3) Inf.ección de vías urinarias. - Los criterios tomados para incluir~a s , 
fueron en la mujer, la presencia de .piuria en el análisis general de orina 
obtenida por at'etérismo; en el hombre, por medio de la simple rÍluestra -lim_ 
pia. Sólo en un caso se hizo cultivo, por lo que no se dan datos al respecto. 
En total esta entidad clínica sa presentó en 13 casos. 

1) A~-t riL :; r ; n:,'ato·dea. -- o ~e pr2sentó en Un CE.SO precedien do pc r 
muchos años al cuadro de L.E.S. El. diagnóstico fué comprobado desde el 
punto de vista clínico, sero:ógico (prueba de Latex reactiva) , radiológico 
y patológico (biopsia de nódulo subcutáneo). 

-5) Cisticerosis. . Só:o se comprobó en un caso siendo hallazgo de 
autopsia. 

CUADRO G 

ENFERMEDADES ASOCV\DAS EN LOS CASOS DE L.E.S. 

ENFERMEDADES ASOCIADAS NUMERO DE CASOS 

----------------------------- -_. __ ._- ,,---
1) I r:fección de vías urinarias 

Lobar .... .... . . . . 
2) Neumonía: 

3) 

4) 

5) 

Bronconeumonía 

Tu berculosis.. .. .. 

Artritis reumatoidea 
Cisticercosis . . .. .. .. .. .. .. .. .. .. . . . . 

ESCLERODEMIA 

Frecuencia de los casos de Esclerodermia. 

E:1 total se Tegistrarc- n 9 casos, distribuidos así: 
a ) E sclerocL, rmia generalizada; 

1. Acroscleros is : 
2. Esclerodermia difusa: 

b) E sc'erodermia l02alizach (tipo morfea : 
En el cuadro 7 aparece la distribución por años. 
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CUADRO 7 

DISTRIBUCION DE LOS CASOS DE ESCLERODERMIA 
1953 - 1962 

Año Esclerodermia Generalizada .Esclerodennia Localizada 

Acrosclerosis Esclerodermia Düusa 

1953 O O O 
195'1 O O O 
1955 O O O 
1956 O O O 
19'57 O O O 
1958 O O O 
1959 :3 1 O 
1960 1 1 O 
1961 O 1 :1. 
1962 1 O O - _._--_ . 
TOTALES 5 .., 

,) 1 

El grupo etario predominante fue 21_30 años. E ! sexo femenino pre_ 
domin ó en la forma sistémica, con 6 casos; del sexo masculino hubo 2 ca-
30S. El único caso de la forma localizada pertenecía al sexo mascu 'i:eo. s:en
do la edad de 16 años. (Cuadro 8) . 

ESCLERODERMIA SISTEMICA 

CUADRO 8 

DISTRIBUCION POR EDAD Y SEXO DE LOS 
CASOS DE ESCLERODERMIA SISTEMICA 

GRUPO ETARIO No. DE CASOS SEXO. 
FEMENINO MAECULL\¡-n 

21-30 años ·1 3 1 
-11-50 años 1 1 O 

31-40 años 1 O 1 

51-60 años 2 2 O 
- ---.. 

TOTALES S 6 2 

lVIanüestaciones clínicas. 

Los principales signos obs'ervados en los casos de esc lerodermia si "; . 
témica, fueron en orden ere frecuencia: fibrosis y atrofia de piel, edem::l 
duro, esclerodactnia, fen.ómeno de Raynaud, facies ere máscara, ·etc. El dem "l 
duro encontrado en algunos casos está en relación con el período en que s= 
presentó ·?l enfer mo (período edematoso) (Gráf. 9). 

Entre los s íntomas más comu.nmeDte c.b :;er vado.; figuran: n¡-: l' é1Jg¡ : -. 
:no;,exi3, fiebre, cl'iofagia, etc. (Gráf. 9). 
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Otras manifestaciones clínicas menos frecuentem ente observadas f ue_ 
ron: calcificación difusa de tejidos blandos (1 caso) ,' atrofia muscula r (1 
ca$o) y cataratas (1 caso). 

Datos de laboratorio y gabinete. 

Los hallazgos radio~ógicos manifestaron anomalías de tubo c1:g¡;;s:ivo, 
~Dn~istentes 'en evidencia de estencsis esofágica .o retardo en el paSJ del b e) .• 
rio a través del esófago; segmentación de la columna de bario en el int€".sti_ 
no delgado o evidencia de atrofia de la mucosa intestinal. En tejidos bl an_ 
dos y huesos: rarafacciones óseas de calcinosis en los tejidos blar~dos . 

Los principa ~ es hallazgos de laboratorio fueron e l1. orden d ::: fr ecuen . 
cia: eritrosecl'imen(ación elevada, hiperg'obulinemia, hipercalc2mia, aneL1 J 
e hipercreatinuria (cuadro 9). 

CUADRO 9 

PRINCIPALES HALLAZGOS DE LABORATORIO EN LOS 
CASOS DE ESCLERODERMIA SISTEMICA 

-----------------------------------------------------
DATOS DE LABORATORIO 

Erítrosedimentación 'e levada 
Hipercalcemia 
Hi perglo bulinemia 

Anemia 
Hipercreatinuria 

No. CASOS INVES_ 
TIGADOS 

3 
3 
3 
8 
3 

N.o. CASOS 
POSnlVOS 

3 
2 
2 

3 
1 

Se hizo estudio radiológico en va rios casos. En los 3 casos CO:1 CV ! .. 

dencia de lesión esofág; ca, existía el síntoma disfagia (cuadro 10). 

CUADRO 10 

PRESENCIA DE HALLAZGOS RADIOLOGICOS EN LOS CASOS 

DE ESCLERODERMIA SISTEMICA 

Organo Explorádo 

Esófago 
Intestino cl'elgado 

Huesos 
Tejidos blandos 

No. Casos con Estudio 
Radiológico 

4 

3 

3 

2 
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ESCLERODERMIA LOCALIZADA 

El único caso de esclerodermia 10caEzada, presentó las s:gulentc5 C:i

:' .. c í 2l'Ís ticas : 

EDAD .. . . . ... . . ... . 
SEXO ... . " ......... . ....... . 
TIPO DE LES ION .. .. .. .. . . . , .. .. 

LOCALIZACION DE LAS LESIONES .. 
MANIFESTACION STSTEMICAS ... . ·· . 
TRATAMIENTO " .. . . .. . . . . .. 

16 años 
Masculino 
Esclerodermia local izada 
en "banda" 
Brazo y antebrazo izqu;erdos 
Ninguna 
Difícil valoración clínica 

DERMATOMIOSITIS 

Frecuencia 

De 1953 a 1962 inclusive se reportaron 4 casos ¿re der rnaL:Hnio·5:ü ; . 
Los años en que se presentaron fueron: 

1957: 
1960: 
1962: 

1 caso 
1 caso 
2 casos 

En los años r estantes no se registró un tan solo caso . 

Se pesentó igual número de pacientes femeninos y mascu lin os. t ú" ; 
edades de los pacientes oscilaron entre 50 y 53 años (Cuadro 11). 

CUADRO 11 

CASOS DE DERMATOlVlIOSITlS POR EDAD Y SEXO 

1953 - 1962 

CASO EDAD SEXO AÑO 

No. 1 53 años Masculino 1957 
No. 2 50 años Femenino 1960 
No. ') 50 años Masculino 1962 v 

No. 4 52 años Femenino 1962 
... - ---._-------_._-- . __ ... _ __ _ _ . _ ~ _ . __ _ _ • _____ - _ o •• __ • • _ ___ " ____ . _ • 

Anatomía Patológica. 

De los cuatro casos sólo Se verificó autopsia e n uno de ellos (ver 

anexo 6) . 
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Asoci<!cién con neoplasias. 

En 'el último caso, que fué el que llegó a autopsia, se presentó una 
neeplasias maligna asociada, y además, un fibroma ovárico. El re.porte ané'.
tomopato~ógico de la necropcia fué: 

1) Carcinoma indiferenciado del cuello y cuerpo uterino. 
2) Fibroma ovárico izquierdo de 2 1/ 2 cms. de diámetro. 

Manifestaciones dínicas. 

Los principales síntomas observados en los casos de dermatomiosit03 
fueron: mialgias, debilidad muscular, imposibilidad para la marcha, fieb re , 
2rtra ~gias , etc. (cuadro 12). 

Los principales signes observados fueron: mi03it:s, edema de cara , 
edema de párpados, lesiones de piel, facies de "heliotropo", etc. (cuadro 13) . 

CUADRO 12 

SINTOMAS PRINCIPALES OBSERVADOS EN 
LOS CASOS DE DERMATOMIOSITIS 

SINTOMAS No. DE CASOS PORCENTAJE 

Mialgias · . . . .. . . 4 100/ ;', 

Debilidad' muscular 4 100 j{ 

Artralgias . . . . . . . . . . . . 4 100% 

Fiebre . . 4 100% 

Anorexia . . . . . . 3 75 70 

Diarrea .. ') . 
,j 75 % 

Vómitos · . 2 50 9~ · 

Tos productiva .. 2 50 /,0 

Disfagia · . .. . . 1 25% 

Dolor abdominal . . 1 25 % 

Disnea . . . . .. 1 25 j'n 

Cc nvulsiones .. 1 25 7c) 

Alucinaciones .. 1 25 j{, 
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CUADRO 13 

PRINCIPALES SIGNOS ; OBSERVADOS- EN · LOS · CASOS· 
DE DERMATOMIOSITIS , 

--------------------------------------------------------------
SIGNOS No, DE CASOS 

Miositis .. ,. ..'" . 4 
Edema de cara ., ,. ,. 4 
Edema de párpacIos . . ,. . . . . 4 
Atrofia muscular . . .. " . . .. 3 
Lesiones de piel . . . . . , ,. ,. 3 
Anasarca .. .. .. .. " . . .,.. 2 
Cara de "heliotropo" .. .. ..,. 1 
Derrame pleu. ral .. .. ., .. .. 1 
ArreH2xia ooteo lendinosa .. .. 1 
H :p: rreflaxia o3teotend'nosa' 1 

PORCENTAJE 

100% 
100% 
100% 

75'1 
75 % 
5(}'70 
25 % 
25 7'" 
25 j;· 
25 % 

-------------------------------
Datos de laboratorio. 

Los más importantes datos d'e laboratorio fueron: hiperglohuline_ 
mia, creatinuria, elevación de las transaminasas, eritrosedimentacióé', ane .. 
mias, etc. (Cuadro 14) . 

CUADRO 14 

PRINCIPALES HALLAZGOS DE LABORATORIO EN ; 
0ASOS DE DERMATOMIOSITIS 

DATO DE LABORATORIO 

El'itr ~ s('cl im entación e1evaC'a 
Hiperg~obulinemia . . 
Transam' nasas . . 
Hiperc reatinul'ia .. . . .. .. 
Creatinina urinaria elevada 

Anemia . , .. " .. . . . , 

Enfermedades asociadas. 

No. CASOS 
PRACTICADOS 

4 

3 
2 
4 

3 

4 

No .. CASOS 
PO~ITIvr: " 

4 

3 
2 
2 

2 

2 

Enfermedades qUe se. presentaron . durante, el curso de la enfE-rm :
dad, sin tener relación directa con ella: 

NEUMONIA LOBAR: 
INFECCION VIAS URINARIAS: 
TUBERCULOSIS PULMONAR: 
SEPTICEMIA (a estafi~ococo dorado patógeno); 
CIRROSIS HEPATICA PORTAL: 
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Evolución. 

Como en ~l resto de enfermedades, es muy difícil dar una cifra de 
valor estadístico. En general los casos tuvieron una evolución hasta el (:11_ 

peoramiento, sin ninguna evidencia de remisión. 

POLIARTERITIS NODOSA 

Frecuencia. 

Basagoitia_ (3), en 1957 reporta el primero y único caso de la. it::: : , _~ 
tura médic<l salvadoreña, 

Datos'. gcnel'al:es y manifestaciones clínicas; 

SEXO: Femenino. 
EDAD: 40, años; 
Signos y síntomas." 

SINTOMAS: 

FIEBRE 
DOLOR ABDOMINAL 
DEBILIDAD 
TOS Y DISNEA 
VOMITOS 
DOLORES NIUSCULARES 
DOLOR PRECORDIAL 

Datos de laboratorio. 

SIGNOS; 

HIPERTENSION (180.'120, 
EDEMA 
NEURITIS 
PERDIDA DE PESO 
ERUPION DE PIEL 

Los principales hallazgos de laboratorio fueron: 

1) ~.ANGRE: 1) Hb,: 12 . gr: 2) , GR.: 3:822.000 x mm3, 3) CE.: 
12.400 (fórmu 'a normal), 4) Eritrcsedimentación: 37 mm/ h (Wi!: ! robe), 

2) RIÑON: 1) N.N.P. : 53 mg tj'ó y Crestin'na 3 mg j ;, 2) S.F,T,: a lo ~ 
15 minutos: 970 y a las 2 horas: 21 %, 3) Albuminuria, p:uria y hematuria, 

3) PROTEINAS SERICAS: proteínas totales: 5,79 gr, jI" a!túmill~.: 
1,71 gr ji" g1obulinas: 4.08 gr'X , relación A/ G. 0.42. 

4) BIOPSIA lVlUSCULAR: compatible con poliarteritj.:; nod :1 él , 



e A P 1 TUL o IV 

ANilLISIS y DISCUSION DE LOS DATOS 

fL .úmCUENCIA DE LAS ENFERMEDADES DEL COLAGENO 

Encontré Wl (ota1 de 79 cases, p redominando el lupus er:tematoso 
ccn 65 casos, de los cua;es 36 pertenecían a la forma sistémica y 29 :1 18 
forma discoid e crónica. De esclerodermia encontré 9 casos, 8 de la formo 
sistémica y 1 de la localizada; de dermatomiositis se registraron 4 ca <:os y 
sólo se encontró un caso de po\arteritis nodosa. 

Como puede verse, los extremos en cuanto a frecuencia fueron el 
lupus aritematúso y la poliarteritis nodosa. 

Dubois e.n una revisión de 40 años efectuada en el Hospital G eneral 
de LQs Angel es (20) , encontró que las enfermedades más comunes del gru_ 
po fueron en orden de frecuencia : lupus eritematoso sistémico, dermatomio_ 
siEs, pliarteritis Y'edosa y esclerodermia sistémica. 

Comparando con las resultados obtenidos en el presente trabajo, vt:!
mos que h ay una diferencia ostensible en cuanto a frecuencia , a excepción 
del lupu s er :tematoso sistémico que encabeza el grupo. 

De la p oliarteritis nodosa sólo se describe un caso, lo cual es expli_ 
cable, el1 parte, por la dificultad en su diagnóstico , ya que da cuadros rnu y 
prot eíformes. Por otra parte, el concepto de esta ent;darl °e ha i'md:a(.h. 
;nc: uyéndo3e los cuadros de vacu' Ts a'ér g:':'3 o r eumática 

B LUPUS ERITEMA 'l'OSO 

La forma sistémica predominó sobre ]a localizada . 

Siempre se ha considerado que la forma localizad;:¡ e s m u ch o más 
frecuente que ]a sistémica. Esta diferencia en cuaDto a nues tros hallazgos 
'es expl i cab~ e, ya que a muchos casos no se les ¡:racticó biop ::: ia p o:' presf·)1._ 
tal' lesiones su mamente típicas, gen eralmente de la ferma en "mariposa"; 
además, en a1gu!!os casos que Se practicó biopsia, no aparece la respue:;t 3 
pato'ógica Cn el correspondiente protocolo. 

L.UPUS ERITEMATOSO DISCOIDE CRONICO 

Frccucncia. 

3 2 regist raron 29 casos. L a edad predcminante fué eatre la ter'C,T:: 
v cuarta década d e la v:da. Este dato está en relación con e3ta:1:ístlca o: éX 

tl'anjeras. Pil1ebury (45), da una frecuencia etaria igual. 
El sexo que predominó fué el femenino, con 23 casos, contra 6 del 

sexo masculino. Comparando est ~ h allazgo con otr03 au tores ve!l1OS que 
nu :os ' r as cifras coinciden. 
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L:JC2.Ezac'ón de las lesiones. 

El sitio más afectado fué la cara; encontrándose lesiones dermatológi
cas en la totalidad· d e 1:::$ casos, L a . típica. lesión en "mari'posa" se encontró 
en el 3170 de los . casos. También la may or ía de autores están de acuerdo 
que los sitios más afectados son cabeza y cuello; 

Siguier0n:' ·en frecu encia · 'esiones de miembros superic. res (48 /~ · ) , tó .. 
rax. (24% ), y finalmente · miembr.os inferiores (14.%). 

Manifestaciones generales y (¡atos de laboratorio. 

En ning'.Í:1 caso hubo evidencia clí :~ ic 2. eh sistemat ización. En uno d l! 
los cases se presentó ur~ te :; t positivo p3ra cel L.E .. E : te úHimo dato no') 
da, una frecuencia del 3'.4~+ , que se aprox"ma a las cstadísticas d e Dubo:s 
(19), qUe de Ulla hec~:c :: cja del 570 . 

LUPUS. ERITEMATOSO SISTEM'IC0 

Frecuencia. 

En total Se reportare,n 36 casos. 

Llama la atención poderosamente, la crec :ente frecuencia de la en 
fermedad a partir de 195,7, en que sólo se encontró ua tan >:010 caso, a .a 
eTe Jos añEls de 19,61 y 1962, en que encontraron 10 y G casos respectivamen-, 
te. Si anaJizamcs esos datos y los comparamos con los obtenidos por Duboi s 
en SU revisión (19), vemos que la frecuencia ha aumentado. Surgen en ton_ 
ces 2 in terrogantes: 1) Hay un franco aumento en la frecu'eD c:a de las en_o 
fermedades del colágeno? ó Z) Su mayor conocimiento y las mejO:'e ::; prU2 .. 
bas diagnósticas justific<: l1 esc aumento en la frecuencia? 

Es difícil dar una respuesta satisfactoria, sin embargo creo qUe ese 
aumento puede explicarse por e: mejor conocimiento de la enfermedad', el 
hecho de qUe se piensa más en ella y por el uso del test. de cels. L.E. 

La edad más frecuen.te fué entre la tercera y cuarta dEScada de ia 
vida, sin embargo, en el segund'o decenio de la vida tamb:én fué muy fre_ 
cuente (7 casos). Talbott y F errandis (58), en su mcnografía r efieren qU [~ 
la edad más común en qU2 se p resenta la enferme dad es en l03 rL:: c21l:03 
segundo, tercero y cuarto de la vida, o sea, en el .período reproductiv~l. 
Nuestras cifras están de acu 21'do a las de la mayerÍG de invest'gadoZ'c : . 

E l ~exo femenino fué e ~ Jr:éÍs fr Scuenlemente afectado (77.7';' ) , L as 
cifras ·en cua.,,1.to a frecuen::ia, 052i1an entre el 70 y 90 1c para e1 5e:.;:0 femen ;_. 
no (19, 58). Llama la a tenc:ón esa pred isposic:ón de la mujer, siencl.o la ex_ 
plicac ión difícil. 

Manifestaciones clínicas. 

En la gran m.ayoría de los cases, el cuadro se inició con artralgias, 
fiebre y lesiones dermatológ i.c<1 s. l\f!:enos frecuentemente comenzó como U 'l 

' índrom e de po1i5erositis. 
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1) Manifestaciones generales. 

La pérdida de peso es una manifestación de la intensa catabGlia que 
se observa en el L .E.S. En nuestros casos sólo se encontró en el 39 %. Ar
mas_Cruz y cols. (1), 'encontraron en su serie, cifras del 74 ;10 ; otros autores 
han e ~;contrac1 o cifras similares. 

Nuestros hallazgos dan valores mucho menores, talvez re ~ acionados con 
un defecto en el interrogatorio, al no hacer hincapié sobre tal punto. Otra 
hipóte::;is all'especto podría ser ae qUe la mala alimentación en nues tro Due
blo lo predispone a la hipoproteÍnemia y al edema nutricional, ccult~ndo 
de e.', a manera la pércl'da de peso. 

2) Ar lralgias. 

Fué el síntoma más común, encontrándose en el 86 5"0 de los casos. 
Este sínt Gma tien e un gran valor diagnóstico, siendo tan importante, que 
se ha llegado hasta definir al L.E.S. como una artritis reumatoide maligna 
(19). E l uno eh los ca~os, la artritis reumatoidea precedió por varios año:, 
a un L .E.S., ya establecido. Armas_Cruz y co~s. y Dubo;s han enccntrado 
éste síntoma en el 91.6 y 90 % de sus casos respectivamente. 

Las altralgias precedieron al L.E.S. por mucho tiempo en varios ca. 
sos. E l sitio de asiento fué variable, no en centrándose un patrón defnido. 

3) Fiebre 

Fué el segundo síntoma en frecuencia, encontrándose en el 81 j;' de 
los casos. La fiebre no mostró una curva típica, a veces fué contínua, en 
ocasienes interm:tente. Fué un síntoma de inicio muy común. Genera'men
te está relacionada con la severidad del padecimiento, siendo una manifes_ 
tación catabólica. Las rem :~iones de la enfermedad coincidieron con defer_ 
\< CC1'l C: él d e la curva febril. 

En la literatura médica extranjera las frecuencias al respecto varÍa:l 
(,:),+1'0 el 80 y el 100 jI" (1. 19, 58). 

4) Manifestaciones diges tivas. 

FuEron síntomas prominentes . El dGlor abdomi" al fué el más comú ') 
de er03 (59(;{) , siguiéndole en frecuencia la diarrea (47 % ), y las náu3eas 
y vómitos (42 % ) . Dubo:s (19), da cifras menores, 'er.contrando en su serie 
los siguiente .3 elatos: dolor abdominal 37.2 o/e , diarrea 21 '/c , vómitos 
40.3 '¡{ y L& uscas 35 % . 

Uno de los casos del presente estudio mostró un cuadro doloroso 
ep:gástrico, sospechándose una perforación de úlcera péptica, debida a las 
altas dosis de est€roides. Se practicó la parotomia exploradora, encontrán
dose una pancreatitis aguda. La pancreatitis aguda se presentó en 4 de Jo !' 
casos. L a causa generalmente es por un proceso de vasculitis de los vaso, 
pancreáticos, más raramente es provocada por los esteroides. Nelp (39), re
porta 6 casos de pancreatitis aguda que se presentaran durante la terapia 
cort'costeroide, siendo la causa desconocida, pero S'e cree sea dehido a ele

vac ión del colester01 sérico. La mayoría de pacientes que hicieron 'esta com
n1;"3 (';';" l'''i' ihían pcternide<; ao.renales. 

Por otra p2rte, el L.E.S. puede simular abdómenes qu irúrgicos. ]le .. 
gánd03e hasta la int2rvención (45), como en el caso de nuestra paciente. 
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5) Piel 

El signo físico que más se presentó fué la lesión dermatológica, generaL 
mente del tipo ·eritematoso. Su precuencia fué del 67 ,/0 y la típica lesión de 
"mariposa" en el 44% de los ·casos Dubois en:ontró valores ¿el 84 y 69.4 ~X , l'e :;_ 

pectivamenle. Otras estadísticas dan valores del 80 al 97 70 · 

6) Anomalías urinarias. 

El aparato urinario presentó anoma:ías en el 53 ,/0 de los casos. Ln 
pntGlogía varió desde la infección de vías urinarias (pielonefritis), hasta los 
cuadros nefríticos o nefróticos. A veces coexistían var:os pad'ecimientos re_ 
nales. 

La uremia fué una manifestación comúll,encontrándose en la mitad 
de los casos. El cuadro clínico predominante fué el síndrome nefrótico. In_ 
fección de vías urinarias se encontró en 13 ·casos. 

Los hallazgos de patología renal están de " 'cuerdo con la mayoría de 
estadísticas al respecto. 

7) Artritis y deformidad articular . 

. En el 53 ';6 de los casos Se encont,·ó fl O~S05 i ·, ¡¡ r :icular, aguda o 'cr011l
ca. En el 79.4 % se presentó deformidad reumatoid2, a veces COn desviación 
cubital de los dedos. Dubois da valores del 30.G/ ; para la deformidad reu
l1l«Lid e 2g'..1da o crónica (19) . 

8) Pleuresía. 

La efusión pleural fué un hal'azgo sumamente frecuente, ya que lo 
presentaron el 44 % de los enfermos. Junto COn las artropatías, la fiebre y 
las lesiones en "mariposa", constituyen la más frecuente a:;ociació' l c· ínica 
de esta entidad mórbida. Otros a utores h an enc c. nirado compromiso ("'c la 
5erosa 'pleural en porc2ntaje ligerame:: te m ayore ') . 

D) Pericarditis. 

El compromiso de la serosa pericárdica se encontró en el 36'); de 'o;; 
casos, cifra similar a la obtenida en s2ries de otras latitudes. La pericardi_ 
tis, la pleure~ía y la efusión pleural , es t>na ascciación muy frecuente , co'~s . 
tiluyen¿'o el clásico síndrome de poliso r ositis. 

10) Adenopatías. 

Se presentaron en el 33.3 S~ , sie!:do .s us 'pri r. cip::t'es locaiz2c;ol1e3 ia; 
cadenas ganglionares, 'carótídeas, 2.xilar e inguinal. Armas_Cruz y Dubois 
dan porCE'ntaje del 42 y 46.2 % . Harv'2y y cols. en una serie de 133 case,,, 
en contraron adenopatías en más de la mitad de sus pacientes. 

Nuestras cifras son un poco menores que la de los autores a ::icrior. 
1l1 2nte m encionados. 

11) Otra ; manifes taciones. 

Hepatomegalia, sop~os carc~'íacos, esp~enomegalia y cardiomegalia ~; e 

encontraron en el 30, 28, 25 y 25 íó respectivamente de nuestra serie. 
La hepatomegalia, que generalmente depende más qUe todo de infi '_ 

tración grasosa que de lesión de ~u lecho vascular, se enconlró en porcen
ta je s:milar a] de otros autores. 
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Los soplos cardíacos se encontra ron -en el 28 1~ de los casos, cifra que 
está en re'ación can el resto de hallazgos cardíacos. Depende de lesión vaL 
vular (endocarditis atípica abacteriana)Jr o bien' pueden ser originados por 
la anemia qu e acompaña al cuadro deh L.KS. 

El bazo, hipertrofiado en el 25 % de los 'casos, lo fué siempre en for~ 
ma ¿'screta o moderada. Harveyco:s:. da cifras del 15 % en su serie. 

Las dos causas más comunes de hipertrofis cardíaca son posib:emente 
la miocarditis, resultante de lesiones de vasculitis. y degen eración coláge_ 
na de l m iocardio , o bien la hipertrofia de ventrículo izquierdo, po: b hiper 
te!1sdm ~-l" t cr :<1 l de o rigen n efrógeno. 

Asociación' con otras enfermedades del corágen-o·. 

Cada dfa se reportan mayor nú.mero de casos de L.E.S. que Se llllClaa 
como una ar:¡ r ít·is ré'umato:de. E;:-¡ el, presente trabajo UL O de les p:élc:,:::ntes 
llevó por muchos años Ulla ar tritis r ev m1J.toide, antes- de que apareciera:-t 
las rnan !fe~ti1 ciones de un L.E.S. El diagnó ~tico de' artritis reum.atord'es fué 
hecho desde los puntos de vista clínico (dolor y deformidad ar:Licular cró
nicos), serológico (prueba de latex), rad iológico (atrofia y rarefacción ó ~ ea) . 
V patológíco (biopsia eTe ódulo suhcuM.ne·o). 

Datos de Iabontol'io. 

1) Test de Cels. L.E. positivo. 

Las cels. L.E., usualmente in.vestigadas en .sangre- periférica, L.:cro~ 
positivas en el 89 '10 de los casos. Los va lores dados por la mayoría de inves.
tigadOTes oscilan entre el 70 y 100% . 

Este e3 un procedimiento de u n gran valor diagnóstic" , ya que en 
m uchos caso s confusos dilucidó el diagnóstico. 

Aunque no es un hallazgo de Jaboratorro patognomónico del L.E.S. , 
ya que puede verse en otras enfermedades y puede ser provocado por algu
n;" drogas, ~: Ll valor es innegable. 

2) Eritros 2dimentación elevada. 

El 88 % de nuestros pacientes presentaba eri trosedimen ta ción e e -J :-1 , 

da, és ta era mayor, tanto más severas eran las manifestaciones clínic.as. L e! 
cam:a pm'2ce ser la producción de proteínas anormales y la intensacatabo
lia. Este p;:¡rece ser un hallazgo común a todas las colagenopatías. 

3) Anemí&. 

Esta puede ser de 2 tipos: a) nOl'mc<cmca normocrómica, por depre_ 
sión medular, acentuada por la hematuria ·encontrada en la mayoría de lo:; 
casos de L.E.S., y b) anemia hemolítica, que es mucho más rara; ésta resu T_ 

ta por la producción de auto .. anticuerpos antíeritrocíticcs. En nuestra ser i ,' 
no hubo comprobación ere laborél lorio de casos de ;m em:a hexolft :ci1 . 

t1 ) HiperglobuJinemia . 

Se encontró en el 55% de lo ~ casos investi!w.dos; ~ predominio de las 
globu1ina gamma, más raramente de tipo AJfa o B,= ta. En. muy pO'C 8'S casos 
se hizo la investigación de proteínas por electroforesis. 
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Drubois encQl1tróhiperglobulinemia en el 27.8% de sus casos, J essEt"· y 
cols. la encontró en el 42 % y Harvey en <el 58%, (14, 19, y 58). Nuestras Ci_ 
fras se aproximan a las de este último investigador. 

La alta frecuencia de desnutrición, Con el consiguiente daño hepáti_ 
co, podrían ser factores que influenciaran nuestras cifras tan altas; sin em
bargo, esta hipótesis tiene sus ·contras, ya que la cirrosis en nuestro med'io 
es muy rara en la mujer, y el L.E.S. predomina en el sexo femenino. 

5) Pruebas hepáticas de floculadón . 

Las pruebas de Hanger y/ o timol alteradas, se encontraron en el 645{, 
de los casos. La elevación de estas pruebas está en relación con la hiperglo_ 
bulinemia, más que COn daño hepático. Esta hipótesis es apoyada por el he_ 
cho' de que en los casos en que había 'hiperglohulinemia, en un 85% había 
alteración de estas pruebas; en cambio cuando el valor de globulinas er3 
n erma1, estas pruebas se alteraron úni'camente en el 15 ~;, . 

6) Uremia. 

La retención nitrogenada se presentó en el 53 % de los casos investi
gados, dfra qUe tiene su correlación clínica en la frecuencia de anomalías 
1I"inar'as en general, encontradas en el 55.6% de los casos. 

Esta retención de los cuerpos nitrogenados es debida a la gran fre_ 
cuencia con que las arterias rena1es sCn lesio!'adas en el L.E.S. 

7) Leucopenia. 

Esta se encontró en el 47.2 % de los casos durante el príodo evo'utivo 
de la enfermedad. No hubo una fórmula leucocitaria característica. Lacau
sa puede ser debida a la producción de autoanticuerpc.s antileucocitos, o 
bien, ser una manifestación 'gener8.1 de la depresión tóxica de la médula ósea. 

8) Falsa reacción serológica positiva para la sífilis. 

POI' la técnica de la V.D.R.L. fue reactiva, cuali o cuantitativamente 
en e119% de los casos. La niayoría de autores dan: curas e11t're el 5 y el 40% 
de los 'casos. A veces preceden por muchos añcs él un lupus eritematoso 
sistemático. 

En el Hospital Rosales no íué practicado en ningún caso la prueh3 
de la inmovilización del treponema, pOlO 10 que n o se puede concluir defi
li itiv2mente que todas fueron reactivas falsas. 

Contrario él lo usualmente captado, en nuesiTos casos la may0ri ii de 
V.D.R.L. reactivas fueron cb"ervadas en paciente::; sin h 2perglobulinemi ~ ,. 

9) Trombocitopenia. 

En toda la serie de casos de L .E.S. la cifra de plaquetopania es baj ' l. 
Ti.lnto que Dubois ,sólo la encontró en el 8.1% de sus casos. 

En los casos de la presente serie éste elato se investigó muy raramen. 
te, encontrándose solamente en 4 pacientes . En un 'caso muy interesante, u n 
paciente pr:sen t'ó una púrpura trombocitopénica e::: encia1. efectuánclcse una 
esplenectomía; 2 añ.os después,este mismo paciente desarrolla un. lupus 
e'ritematoso sistém:'co. Este hallazgo, ha hecho pregunti.lrsC' a muchos estu
diosos, qué relación hay entre esplenectomía por P.T.I. y el desarrollo fu .. 
luro de un L .E.S.? 
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Esta interrogante ha susc] ;l cb do..:> 'leorías completamente <J.ntagóni_ 
caso Demesheck y cols. sostiene que la esplenectomía actúa como un facTnr 
de:::encad2nante ele un lupus laten te y oculto. Otros autores sostien~n que 
la extirpación del bazo modifica la homEos~a3is inmunológica, origin ando 
súbita actividad de lugares hasta entonces inmunológicamente lat2ntes (6). 

Hallazgos de anatomía patológica. 

Se practicaron cuatro autopsias de casos de lupus eritematoso sis
témico. Analizaré 105 hallazgos de <,cuerdo a los aparatos y/ o siste'mas afec
tad'os. 

En 3 de los 4 casos se hizo el diagnóstico pre_morten de L.E.S. En el 
qu e no se hizo, fué catalogaclü en ocus;ó.~ é..nt2rior como L.E.S. 

1) Aparato caraiovascular. 

En 3 de los 4 casos hubo evider:cia de compromiso pericárdico. En 2 
de e]os manifestados per sínfisis pcricárdica; en el otro por un hidroperi
caraio de 250 cc. Todos ellos presentaban manifestaciones clínicas, radioló
gicas y electrocardiográficas de lesión de tal serosa. 

Dos de los casos mostraban una endocarditis verrucosa atípica ele 
Libman-Sacks. En uno estaba lesionada la válvula aórtica. y ·en el otro, las 
vál-culas aórtica y mitral. En este último caso había Un rodaje diastólico mi_ 
t 1'a1; en el primer caso, no se escucharon scplos significativos. 

La masa miocárdica mostró compromiso significativos en 2 'casos ; en 
uno de e llos ·el proceso era independiente de la enfermedad colágena, consi,,-
1!e l~ do en la presencia de cisticercos en el miocardio. El otro caso m05tr5 
marcada hipertrofia cardíaca Con engrosamiento del ventrículo izquierdo , 
además de sobrecarga grasosa. 

GriHith y Vural (26), en 16 de su serie de 18 autopsias ae pacien
t es con L.E.S. encontraron compromiso miocárdico. E n 14 había lesión del 
miocardio, especialm ente del tipo co'ágena; lesiones endocárdicas en g C?_ 

sos, de las cuales 1J!' a fllé b;:¡cter!a~a v la" 7 restantes. verrUCOSRS atípicas. 
Once tuvieron pericarditis , de los cuales demostró derrame en el momenb 
de la 2utopsia en 5 ("e el'os, el res to s~) l o mostraba adh:=:rencias pericárdic?s. 

2) Aparato respiratorio. 

Todos ellos presentaban compromiso respiratorio. Tres de los casos 
mostraron procesos neumónicos, en dos de ellos bajo la forma de neumo 
nía lob2l' bacteriana, y en el otro,como una bronconeumonía bilateral. El 
cuarto caso presentaba una tuberculosis pulmonar folfculocaseosa , además 
de unR cisticercosis pulmonar. 

Había evidencia de lesiones de la serosa pleural e'n tr2s casos, los 
cuales se manifestaban por sínfisis o adherencias pleurales, en 2 do ellos 
Se encontró derram e pleura1. Ll ama b atención qUe en el ·caso ele tubercu_ 
losis p"'mona r .... ,., .~C encontró lesionélda la pleura. 

Como puede verse el COI11Dromi ,'o parenquimatoso pulmonar fué in
dep ~nrl:"n' o rl pl J. li'. C::: . V;) ('11l~ fuero., complicaciones infecciosas. 

Griffith P'1 16 dp su'" 18 casos de Plltopsia, encontró compromiso re~
oiratorio, así: 7 tuvieron bronC'oneumonía y uno de ellos COn atf'lect~sia: 
5 eRSOs presentRron neul11()ní~ J{)h;:n" ?, C' ;)C'()S. neumonÍ'l intersticial atípÍC'q 

v Un C;150 afelecta sia. HahfR l e ~i0n (l~ '? "ero~" nlc l.1 r a l en 10 cn :-'~ :; e'" :1 
rom o plcur:tis aguda y (O n 7 como pleuritis crónica. 
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3) Aparato urinario. 

El rlnon se encontró lesionado en 4 casos. Las lesiones consistieron 
en: nefritis subaguda intersticial, un caso; nefrosis compatible con la en
contrada en algunas formas de L.E.S., un caso; lesiones glomerulares ar
teriales en "asa de alambre", un caso; y glomerulonefritis cró n. ica , con de
generación fibrinoide, un caso. 

Como puede verse el riñón resultó lesionado en todos los caso :: . 
Las estadísticas del autor 2ntes mencicnaelo, r evelan té' mbién C0111-

promió" o r e!'al en todos los casos (16 casos). 

4) Aparato digestivo y anexos. 

En todos los casos había evidencia de compromiso del tubo elige ,t i_ 
va o de sus glándulas anexas. Las lesiones consistieron en: hepatit5:-i subagu
(la interst'cial, un caso; degeneración he~ática perilobulillar, Un caso; hipe_ 
remia y edema del tracto gastrointestinal, un caso; pancl'eatis cró :-- ic,\ en 
fase agudización, un caso. 

5) Sistema linfohematopoyético. 

El bazo se encontró tomado en tres casos; dos el e ellos se encontraron 
lesiones arteriales esp'énicas, típicas en "p iel eh cebc,' la". 

6) Poliserositis. 

Tres de los cuatro enfermo:=; mostré, r ~) ll con:pl'Omi30 ¿'e varias 5er o. 
sas, así: p ericarditis, pleuresía y flogosis articular. Esta triada sintomática, 
es de las más frecuentes en el L.E.S. 

Se hizo biopsia renal en 7 casos. De ellos, 2 casos demostraron patolo
gía renal, en uno se presentó la clásica glomerulitis del lupus, COn focos 
de necrosis fíbrinoide y engrosamiento de la mem.brana basal de los vasos 
glomerulares ("asa de alambre"); en otro, se encontraron glomél'ulos a
grandados y muy celulares, los túbu!os presentaban aegeneración turbia 
discreta del .epitelio y algunas arterioa1as engrosacas, no .se encontraron 
"asas de alambre". 

E3te procedimiento diagnóstico es de un gran valor, ya que en un 
caso sospechoso la presencia de una lesión glomerular típica se'la el díag,. 
nóstico . 

Enferme dades asociadas. 

Las infecciones urinarias constituyen la cO:11pl icación n, a~ CO ;Yllb, 0:) 

servada en el L.E.S.; en nuestros pacientes, se encontró en 13 de ellos u ,,:a 
piuria y a 'buminuria significativas. Es una lástima qUe el urocultivo só 'o 
~ e halla efectuado en uno de los casos. 

Los padecimientos neumónicos no relacionados directamente con el 
L.E.S. son sumamente frecuentes. Seis de los pacientes estudiado;; en e1 
presente trabajo, pre5: €'ntaron evidencia d= neumopatía aguda, 4 de elles, bajo 
la forma de neumonía lobar, los otros 2 bajo la forma de bronconeumoni<.>" 

Llama la atención que la.s conocidas comp'icaciones de atelectasias 
y hemorragia pulmonar no oe preSEntaron en n ingún caso. 

L3. tuberculosis fué enco '1 trada2n 2 casos. En uno de e' lo :; fu é h echíl 
el c1 iag:: ósticc, p::>:' harazgo de autop :: ia, encontráncTose una tuberculosis 
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foliculocaseosa en pulmones, hígado, peritoneo y bazo . Posiblemente Ja fre_ 
cuencia haya sido mayor, pues hubo fuerte sospecha clínica en 5 casos, pero 
la baci~oscopia fue negativa, descartándose por 10 tanto. 

Desde h ace mucho tiempo se ha demostrado que la tuberculosis, so
bre todo de la forma pulmon ar, complica con mucha frecuencia el L .E.S. 
La terapéutica ,esteroide pare·ce ser uno de los factmes que han aumenta_ 
( :0 'a frecuen cia de esta. 

La artritis reumat0id ea puede coexistir con .el L.E.S. o bien el L.E S. 
52 puede iniciar como una artritis r eumatoidea. Uno de nuestros pacien _· 
\es, 5 años antes de desarrollar un lupus eritematoso sistémico, presE'n t~ 
una artritis reumatoidea. 

C. ESCLERODERMIA ·. 

Se encontraron 9 cases de esclerodermia, 8 de los cua ~ es pert.ell e-
cían a la forma generalizada y uno a la forma localizada. 

Estas cifras no están de acuerdo con lo estimado en cuanto a fre
cuencia entre' una y otra var iedad de esclerodermia. Seguramente, la fre
cuencia de la forma localizada es mucho mayor, ya que muchos casos clL 
nicam:ente típi·cos se descartan del presente estudio por tener su biopsia
correspondiente. Hasta 1958 no se encontró ni Un tan solo caso, siendo el 
éUlO d= 19::;'9 en el que más ca::;os se presentaron. Esta frecuenc ia en los 
último años sugiere dos posibilidades : que la frecu'e'ncia de la enferme
dad ha aumentado en les ú ltimos años, o que dicho aumento es debido a 
que se conoce m ejor la enfermed'ad. Es difícil decidir cuál de las dos hipó
tesis es la más prohab'e, o bien, si ambas influyen 'en el aumen to de 
la frecuencia . 

En los casos de ·esclerodermia generalizada, ,cinco de los 6 caoos per
tenecías a la forma de acrosclerosis, y tres, a la forma de ,esclerodermia 
difusa. Tuffanelli y Winke'mann (60), en una revisión de 727 casos de' la 
Clínica Mayo encontra ron que el 94.670 peTtenecían a la forma de acros
cleros is y sólo ,21 5.4 % al de esclerodermia difusa. 

Nuestras estadísticas al respecto difieren 1TIucho, pues aunque la 
más frecu en te fué la acrosclerosis , la ,e:Sclerodermia difusa Se prese.n (ó 
cen bastante frecuencia. Talvés COn una historia mejor elaborada, hacien_ 
do h incapié sobre los sitios en qUe primero aparecieron las lesiones, nues
t ras estadísticas cambiarían.. Posiblemente algunos casos cO '.1siderad.os aqUl 
como ele la f,erma de esclerodermia d ifusa, pE'rten ezcan en r ealidad a la 

forma de ac rosclerosis, 

ES CLE-RODERlVIIA SISTEMICA 

Fl'eCUellcia. 

E l grupo etario predominantes, 21 a 30 años. La mayoría de autores 
dan cifras promed io de 40 a 50 años como 1<1s de mayor fTecuencia de la 
enfermedad (S, 29). 

El sexo femenin o predominó con G casos, por 2 del masculino. 
En la ferma gE'neralizada, Winkelmann (60), ,encontró en su serie, 

un p redominio d'el sexo femenir-o en :propor ción de 2; 9:1. Ta1bott V Fe
rrand!s dan relaciones de frecu encia entre mujE'r y hombre de 3:1 a 2 :1, 

-58-



Manifestaciones clínicas. 

1) SIGNOS PRINCIPALES . .-< La fibrosss y atrofia de la piel fué 
el signo más constante. La mayoría de estadísticas rE'portan lesiones de piel 
de este tipo en el 100% de los casos. 

La e~c lerodactilia se presentó en el 62.5 % de los casos, y en la totali
dad de los de la forma de acrosclerosis. La frecuencia dada por los autores 
oscila entre el 62 y 90 %. 

La facie de ¡'máscara" se pr¡esenta en nuestro estudio en el 25 % d(~ 
los casos. La mayoría de trabajos extranjeros., la mencionan ,como Un S~gIlO 
frecuente, pero sin dar cifras al respecto. 

El edema duro fué visto en el 37.5 % de los casos. Esta frecuencia 
en realidad no tiene significación alguna, y sólo revela que ese porcentaj ~ 
de pacientes fué visto durante la fase de edema de la enfermedad. 

El fenómeno de Raynaud se presentó en el 25 % de los casos, todos 
de la forma de acrosclerosis. En ]a revisión de Winkelmann el fenómeno de 
Raynaud se presentó al inicio en el 47.6 % de' los casos. Talbott y Ferrandis 
en su monografía dan cifras del 30%. 

Ulceras de los dedos se pl'2sentaron en el 25 % de los casos, la fre_ 
cuencia dada por la mayoría de autores, oscila alrededor de esta cifra. 

Artritis con una frecuencia de 25,% , ésta cifra también es similar a la 
reportada por otros autores. 

Las .cifras encontradas en los casos del Hospital Rosales en cuanto a sig
nología clínica, está más o menos en relación COn lo 'encontrado es estadísti
cas de otr0s países. El fenómeno de Raynaud, si se hubiera investigado en 
todos los caó:os talvez se hubi.era encontrado con mayor frecuencia, ya que' 
no aparece en los protocoles, si se investigó en todos los casos. 

En la forma de esclerodermis localizada, las lesiones se localizaron 
él brazo y antebrazo izquierdo, siendo el tipo llamada morfeo o en banda. 

2) Síntomas principales. ~ Las artralgias constituyen la sin
tomatoJogía más característica de la enlerme'dad, presentándose en el 62.5 ~v 
de los pacientes. Algunos autores, dan cifras de compromiso articular del 
45.9 % (60) al 90 % (5) de los casos. Nuestros hallazgos SOn intermedios en
tre' las dos cifras anteriores, estando por tanto en relación con ]0 encor:_ 
trado por otros investigadores. 

La fiebre se presentó en el 50 % de los casos, este síntoma evidencia 
la p rese'ilcia de un catabolismo ace:erado. La mayúl'Ía de autores al presen
tar .series de casos de esclerocl·2rmia sistémica hacen poco o ningún énfasis 
a tal síntoma. Considero que en estos casos, puede se'r el resultado ele un 
aumento del catabolismo, o bien debido a la presencia d i:'! en [erm€'dade.:; 
infecciosas sobre agrega das. 

La disfagia se presentó en el 37.5 % de .éstos caSGs. Esta es una m a
nifestación de compromiso esofágico; este porcentaje indica que 3 de los 8 
pacientes prese:ntaron disfagia; sin embargo 4 de los 8 pacientes, o sea 
un 50 % presentarGn evidencia r adiológica de lesión esofágica. P atter son y 
Wierzb:nsk 2 (112 ), r efieren que' es frecu,2nte que haya signos radiológicos 
de part;cipaciólJ. esofágica por e::c'erod'ermia sin. que se pr2sente disfagia. 
En nue'::: tl'é1. revisión, estos últimes datos están plenamente de acu.:rdo, y 3. 
qu e la dlsfagia s e presentó en el 37.5% de !03 ca::os V l ::sicnes esofágicas 
evidenc;ada3 r adioló:-ricamente se pre'sentaron e~.1 el 50 % de los casos. 

Tuffanelli y Winkelmann encontraren síntomas e,ofúgicos en el ,1::: '¡G' 
de los casos; cifra que se acerca a ]a de' nuestros casos. 
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Se presentó anorexia en el 50 % de los casos, diarrea y dolor abdo
r..1inal Se presentaron en el 37.5 % y 25jó r espectivamente. La mayoría de 
estadísticas refi'é'ren que el tubo digestivo ·está lesionado en el 'es clerodermia 
en ei 60 a 80 % de los casos. Al igual que' en el L.E.S. las manif.estaciones 
digestivas en esta enfermedad han sido prominentes. 

Debilidad muscular y mialgias se presentaron 8'n el 25 % de los Céi.oOS , 

estos signos son repGrtaclos por los autores de varios trabajos como suma_ 
mente frecuentes. ' 

E..'1 un caso se presentó calcinosis difusa de t ejid'os blandos; ést.o da una 
c:fra del 12.5 % de los casos. Las cifras varían entre el 8 y el 10 '/0 de los ca
EO ~: ; cifra similar a la I'uestra. L a calcinGsis difusa asociada ·con escleroder
mia ha s:do del' ominada también como síndrome de Thivierger_Weissen. 
bach. 

Datos de laboratorio y gabinete. 

La eritrosedimentación se investigó en 3 de nuestros cases, resul_ 
tando elevada en todos ellos. Este hallazgo generalmente es positivo du
rante las fases activas de la enf.ermedad. Si tomamos en cuenta que nues
tro enfermo hospitalario consulta, generalmE'n te cuando está más grave, no 
son sorprendentes ,estas cifras de sedimentación elevadas tan frecue ntes en 
nuestros casos. En la serie de la Clínica Mayo se encont ró u na er~tro:oedi
mentación e~evac1'a en.el 72 % de los casos. 

Se encontró hipercalmia en 2 de los 3 cases investigados, esto da una 
cifra relativamente alta. El concepto qUe priva en la mayoría de estudiosos, 
es de que la calcemia, con o sin depósitos demostrabl'é's ¿~'eca ' cio, (53), está 
en los límites normales. Es difícil explicar la razón de la hipercalcemia en
cG l1trscl~1 en nuestros pacientes. 

La hiperglobulinemia se encontró en 2 de 3 caso::; investigados. Este 
es un hallazgo habitual citado por la mayoría de autores, generalmente lo 
h acen a expensa de 12.::; gamma globutnas. 

Se encontró anemia en 3 de los casos, investigándcse en todos ellos, 
éste fué del tipo normocítica normocrómica. Este dato constrasta según la 
opinión de los autores, algunos refieren que la anemia e::; muy r:ara (58, 29), 
en cambio otros dan datos dE' anemia en muchos casos (5). 

Se presentó hipercreatinuria en un caso, investigándose en 3 de 
e:10s . Esta prueba n o. es fre cue'ntemente positiva en esta enferm2dad, y.a 
cae dep~nde de dS'strucción muscular. 

Los hallazgos radiológicos de tubo digestivo demostraron comprcmi
so de estos órganos. En el caso dE'l esófago este m Gstró evideDcia de est ::> r 
lesionado en les 4 casos i!"_vestigado.s. El intestino de lgado mostró alter8.C;(;
n2S compatibles con esclerodermia en 2 dE' los 3 casos en que Se tomó r a
diografía. 

Se hizo estudio radiológ ico, óseo en todos los casos en que se hizo 
tal e~tudio ( .3 casos) , las lesiones de hU9so fueron compat ib les con esc1erc.
dermia. 

El estudio radiológj.co de los tejidos blandos investiga dos en 2 casos, 
reV2;Ó calsinosis difusa en uno de ellos. 
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ESCLERODERMIA LOCALIZADA 

El único caso registrado perteneció al sexo masculino y tenía la 
edad de 16 años. 

D. DERMATOMIOSITIS 

Frecuencia. 

Se regi~traron 4 casos así, un caso en 1957, un caso en 1960 y 2 ca_ 
sos en 1962. 

Entre 1953 a 1956 inclusive, no se registró un tan solo caso. Se po_ 
drían hacer conjeturas en 2 aspectos: que la frecuencia de la enferII12dad 
'e'stá aumentado, o que su frecuenciacr,eciente es debida a un mejor cono·. 
cimiento de ia enfermedad. Es difícil de·cidir cuál factor es más importante, 
pudiendo ser ambos. 
. Las edades de los pacientes oscilaron entre 50 y 53 años, presentán-
dose 2 casos del sexo femenino y 2 de,l masculino. 

En nuestra revisión ocupó 'el tercer lugar en cuanto a frecuencia. 
Talbott y Ferrandis (58) y Dubois (20) lacolocan€n segundo lugar, des .. 
pués del lupus eritematoso. 

La mayor fr·ecuencia ocurre entre el cuarto y quinto deceniO' de la 
vida. Todos nuestros pacientes, presentaron la enfermedad en e'l quinto 
decenio de su vida. 

E·l ~exo femenino predomina sobre el masculino, como 3:2. Nuestra 
relación fué de 2 :2; estas cifras son explicables por el hecho le que sólo 
cuatro casos se presentaron. 

J!...natomÍa patológica y correlación clínica_patológica. 

Se practicó la autopsia en Un paciente del sexo femenino, de 52 a_ 
fias de edad. El diagnóstico clínico fué hecho en vida. 

El aparato cardiovascular no mostró ·compromiso alguno. 
El aparato ·locomotor fué el más comprometidoe'n nuestro presente 

caso, ya que la biopsia y los estudios de autopsia demostraron una d 2rrml
tO'ffiliositis generalizada. Estos hallazgos anatÓmi.cos tuvieron su ev~dencia 
cHn:ca bajo las manifestaciones dé' mialg:as intensas, d:ebiiidad mU3cular e 
impotencia funcional de los miembros, atrofia y temblor muscular y artraL 
gias con artritis de los dedos de las manos. El laboratorio demostró unél 
creatinuria elevada,creatinina urinaria alta, y una transaminasa glu támi_ 
ca E'xolacética también elevada (116 D.). 

F~l estudio anatómico del aparato respiratorio demostró: urca neumo .. 
nítis intersticial discreta, Un enfis,em a focal pulmonar moderado y a dheren_ 
cias pleurales bilaterales. Clínicamente presentó; tos Con esputo puru'en_ 
to y estertores congestivos, además de u na rin on-C'a purulena; U nR radi o 
grafía del tórax demostró una ligera infiHración pulmonar, más aCentuada 
en la base' derecha. 

El aparato digestivo, al estudio anatomopato!ógico presentó: úlcer2s 
esofági cas en tercio medio, pequeñas, varias; hemor.ragias focales ¿'el i,nte's_ 
tino de'gado·, varias; y, úlceras del colon, pequeñas, varias e ine'.specífica::. 
Los hallazgos clínicos fueron: náuseas y vómitos, do·lor abdominal y Un sín
drome disÍl1teriforme. El estudio radiológico del cO~ón fué negativo; las h e .. 
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cC's demostraron francos fenómenos inflamatorios (piositos y hematíes a
btll1chmte) , no Se encc,ntró amiba histolítica. 

El estucUO patológico del aparato urinario demostró: una cistitis he .. 
morrágica foca l y una pi:elonefritis crónica discreta . El estudio clínico mos
taraba un antecedente franco de antigua pielonetrcitis aguda: en el Hospital 
presentó d isuria y dolor hipogástrio durante la micción. El examen general 
de orina demostró trazos de albúmina y cilindros granulosos raros. 

El estudio anatomc'Pato~ógico de'! aparato genital mostró: Un carci . 
noma indiferel1·ciado decuellc y cuerpo uterino; úlceras vagina:Es peque_ 
ñas, varias, inespecíficas y un fibroma ovárico izquierdo de 2 x 2 1/ 2 cm. 
de diámetro. El estudio clínico dió los siguientes datos: tacto vagina-l do .. 
loroso (no conc~uyente); tacto rectal negativo; y, hemorragia vaginal. 

Respecto al s:stema hematcpoyético, no hubo evidencia patológica de 
lesión. Clínicamente ·esta paciente presentó un síndrome hemorragíparo 
caracterizado por varias equímosis y gingivorragias; el laboratorio reveló: 
un tiempo de co·agu.]ación de 15 y medio minutos; tiempo d·e sar:.gramie:l.to 
de 6 minutos; valor de protrombina de 13 % ; Y, p :aquetas de 40.000 x mrn :J . 

Presentó sintomatología nerviosa, manifestada por sicosis aguda y 
vértigo. 

Otros hallazgos patológicos fueron: bocio coloide; úlceras de dec úlú ~) 
y r.1et.r.l:-norfosis hepática moderada (hígado graso). 

o.tras manifestaciones clínicas fue'ron: pérdida de peso, edema eq ui_ 
mótico de los párpados, edema de la cara con faeias de "heliotropo". 

Otros hallazgos de l'aboratorio fueron: eritroseaimentación de 23 mm. 
por hora; h emoglchina de 13.9 gl·.; leucograma, con 4.650 >l eucocitos por 
mm3 con 61 n eutrófilos por ciento Y 36 % linfocitos; y , U::a s= l'O 'c :~ [ \ 
VD.R.T '. reactiva 1/ 32. 

Correlación clínico patologócia. - Se trata de un caso de derma to_ 
miositis en el que todas, o casi todas las lesiones an atómicas, tuviE'ron Sil 

correspondien te m anifestación cHnica y de JabOl·atorio. L as intensas mial
gias, Se evidenciaren patológicamente por severa destrucción de tejido 
muscular; pero lo más interesante del caso fué su concomita':)cia con una 
n eoplasia ma~igna del útero, asociación ampliamente reportad a p or lTlu:· ho:.; 
investigadores. 

lVlan ifesíaciones clínicas. 

Mialgias, debilidad muscular, artralgias y fiebre se presentaren e 1"1 

todos los casos (100 o/t,). Las mialgias Y la debilidad muscular constituyen 
los síntomas más frec7lentes de JaE'nfermedad (43). La fiebre que se O!l .. . 

contró ;en tod'os nuestros ~asos, es un hallazgo poco común de ·: a enferme .. 
dad, excepto ·en los momentos tErminales (43). Llama la atención la al tet 
frecuencia de fiebre en estos casos; pero hay que recvrdar qu e ·~ a nE'umo .. 
nía lohar, la infección de vías urinarias, tuberculosis pulmonar Y >: ep ticE' .. 
mia estafilococcica fu eron ;enfermedades complicantes de los pl'esentes ca 
ms, pudiéndooE' eJ.-plicar así ·] a alta frecuencia del síntoma fiebre. La~; a1"_ 
Iralgias, según 1<1 mayería de ·~os autores se encuentran con poca fr ecu en .. 
cia en la dermatomiositis, pero en nuestros ·~asos se encontróe'n tocras. En. 
r ealidad, los dolores de ·la dermatomiositis son generalmente p9'l'iarticu 'a ... 
res más que articulares, ya que las articulaciones rara vez r esu ltan afcc. 
t aso Un interrogatorio más minucioso, talvés hubiera sido necesario pan .: 
"n.' u ar si en r 2alidaderan a rtralgias ve'rdaderas. 

Anorexia, diarrea Y vómitos se presentaron el 75, 75 y 50 % respee
tivamente de 110s casos. La mayoría dlel autores ;están de acuerdo de que la 

,c; ~ ~toma:o~ogía d:gestiva 'es rica en 10s ~asos d e derm atomiosis. 
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La disfagia se presentó en uno de nuestros casos (25 %). Patterson y 
Wie'rzbinski (42) encontraron disfagia en el 50 % de los casos. Nuestra ci
fra está muy per debajo de esos valores. 

Otros síntomas encontrados ·con menor frecuencia fueron dolor ab
dominal, disnea, convulsiones y alucinaciones (25 %). 

Se presentó tos productiva 'en 2 casos, pero éstos presentaron tam_ 
bién neumopatía aguda complicante. 

El signo clínico miositis fué encontrado en la totalidad de 10s casos, 
éste es de los más comunes. 

El edema de cara y de párpados se' encontró también en tojos los 
casos. Es bien conocido que el edema palpebral.. constituye uno de 103 sig
nos clínicos típicos de la enfermedad, generalmente asociado a lesiones Cl'i. 

tema tesas. 
La atrofia muscular y lesiones de la piel se presentaron en 3' de los 

casos. Ambos son sumamente comune's y su frecuencia está en proporción 
a la citada por otros trabajos. Se presentó anasarca en solamente 2 de los 
casos. 

L a típica cara de heliotropo, descrita por algunos como patognomóni
,a ele la enfermedad. se encGntró en un tan solo caso. 

Se presentó derrame pleural en uno de los casos, este ·era 'el tipo 
de pleuresía hemorrágica; dicho paciente tenía además una tuberculosis 
pulmonar. 

Hiperreflexia e hiporraflexia osteotendinosa se presentó en un ca.'so. 

Curso clínico. 

El inicio fué gradual en 3 de los casos y brusco en uno de ·e'llos. En 
2ste último caso, ·la evolución fué relativamente corta, terminando con la 
muerte. Sheard (58) encontró en sus casos analizados, que el comienzo 
fué gradual en el 7&% y brusco en el 24%; otros autores también han en_ 
contrado que el comienzo de la enfermedad es generalmente gradual. 

Datos de laboratorio. 

La eritrosedimentación elevada se encontró en la totalidad de los 
casos; todos los autor€'s están de acuerdo que ;la eritrosedimentación suele 
ser desproporcionad'amente elevada en relación can los síntomascGnstitu_ 
~:onales (5t5) . 

Hiperglobulinemia se encontró en los 3 casos investigados. Este es 
Un ha·llazgo no cemún en la dermatomiositis, ya que generalmente Jo que 
existe €'s una hipoproteinemia, conservándese la relación albúmina_globu. 
linao En uno de los ·casos había una típica cirrosis hepática portal. 

Las transaminasas se investigaron en los 2 últimGs casos, resultando 
sumamente elevadas. Este es uno de los datos de más importancia diag_ 
nóstica ·en la dermatomiositis (43), la causa de tal elevación es la extensa 
-.l'estrucción muscular. 

Se encontró hipe'rcreatinuria en 2 de los 4 caSGs en que se investigó. 
Este es un hallazgo qUe junto con las transaminasas y la biopsia constitu
yen de los más fuertes pilares diagnósticos de la del'matomiositLi. 

La creatinina urinaria ·elevada fué presente en 2 de 3 casos investi .. 
r;ados. Este es un hallazgo de laboratorio frecuente taü, bién en la enfer. 
medad y está en relación con la destrucción muscular. 

S ~ encontró an~mia normocítica :r,ormocrómica en la mitad de loó: 
rasos. No es un hallazgo tan frecuente y cuando se encuentra e's discreta. 
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Asociación cOn neoplasias. 

Se encontró una neop'asia maligna del útero y otra malígna d el ova
r io en uno de los casos. Williams (62), en una revisión de la liter<ltura 
mundial, encontró esta asociación en el 15.3% de los ·casos. 

Enfermedades asociadas. 

Se presentó neumonía lobar en 2 casos, infección de vías urinarias 
en 2 casos, tuberculosis pulmonar en un caso y septicemia estafilococcica en 
Un caso. En la dermatomiositis son comunes las infecciones 'Íntercurrentes , 
la terapéutica esteroidica posiblemente aumenta la frecuencia de estas. ~;2 
encontró también una cirrosis portal posible'mente sin ninguna relación 
con la efermedad ·en sÍ. 

E. POLJARTERITIS NODOSA 

De esta efermedad sólo se ha registrado un caso. Se trataba de un 
paciente' femenino, de 40 años de edad. La biopsia fué compatible con di
cha enfermedad. Habiendo un tan sólo caso, es difícil tratar de hacer 1.111 

análisis adecuado y sólo se expone un cuadro compatrativocon los ha!laz_ 
gos encontrados por otros autores y el caso nu€'stro. 

Las estadísticas a (;ompararcomprenden una serie de 300 casos (en 
Cecil y Loeb), y otra de 17 casos, de Griffith y Vural, la de estos úlEm o'; 
que fueron de autopsia. 

Analizando los datos del presen te ca so, vemos que encaja p E.'rfect::t .. 
lnente en la entidad conocida como poliarteritis nodo~a tipo c~á s ico . 

CUADRO 15 
COil¡lPAI~ACION DE SIGNOS Y SINTOMAS EN SERIES DE CASOS 

DE P OLIARTERITlS NODOSA y EN CASOS ENCONTRADOS 
EN EL HOSPITAL ROSALES 

Signos y Síntomas 

Fiebre . . .. .. . . . ... 
Dolor Abdominal .. .. 
Hipertensión .. . . .. . . 
Edema· ..... .... ... . . . . . 
Neuritis .. .. .. . . .. .. . .. . 
Debilidad ... . ... ...... .. . 
Pérdida de Peso " . . . . .. . .. . 
Tos y disnea . . .. .. .. . . . . . . 
Vómitos .. ...... .. ... . . . 
C2falea " .... .. ...... . .. . 
Do!ol' p rEcor diai .. " .. .. . .. . 
Ict€'rica " .. .. .. .. .. .. .. 

Convulsiones .. .. . . . . .. . ... 
Erupción . . .. .. .. .. . . .. ' . 
Diarrea . . ....... . . .... . . . 
Dolores musculares . . .. .. . .. . 
Leucocitosis .. . . . . . . .. .. .. 
j\lbuminuria .. . . .. .. .. .. " , 
Hematuria . . 
Eosinofilis 
Urell1;a .. 

Cecil y Loeb 

·-64-

85% 
65'% 
60 % 
50% 
50 % 
45% 
45% 
40% 
30 % 
30% 
25 70 
10 % 
10% 
10% 
10% 
10% 
80% 
60% 
40% 
25 % 
15% 

_._------
GriHith y H03Jliial 

Vural Rosale~.¡ 

70.5% + 
64.7% + 
81.2 % + 
64.7 % + 
55.5 % + 

? + 
52.9 5~) + 
47.0 % + 
35.2% + 

? 
17.6% + 

? 
? 

11.7% + 
11.7% + 
11.7% + 
81.2 % + 
82.3 % + 
23 .5% + 
5.9% 

44.4 % + 
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CAPITULO V 

CINCO CASOS INTERESANTES 

Bajo este título se presentan cinco casOs que SOn interesantes por 
demostrar ciertas peculiaridades, matices o hallazgos importantes de las 
colagenopatías. 

LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO 

CASO 1. PANCREATITIS AGUDA Y L. E. S. 

D. T. G. N. del sexo femenino, de 28 años de edad, qUe vino a con _ 
sultar el 25 de Feb. de 1960 por fiebre y dolor óseo, fué ingre'sado a los ser
vicios de Medicina. Sus padecimientos se remontan hasta hace 10 mese.:; , 
en que empieza a presentar fiebre precedida de escalofríos y artralgias ge_ 
neralizada . Previamente había padecido de una amigdalitis aguda. Desde 
hacía 8 me'ses acusaba do:or precordial y disnea. Estuvo siendo tratado en 
un hospital de provincia COn grandes dosis de ·esteroides, no sintiendo nin_ 
guna mejoría. 

Al examen físico, paciente con típico hábito cusshingoide, evidenciado 
por cara de "luna", hipertrticosis y engrosamiento· del tronco. TA: 110/70, 
P: 110 x m. 1 :37.89. C . Como datos positivos al examen: ulceraciones de 
la mucosa oral, irregulares; un síndrome de derrame pleural izquierdo ; 
cardiomegalia, con P. M. 1.: en 60. E. 1. 1., ruidos apagados, no soplos, fro 
Le' p ericárdico en la base. 

LABORATORIO. - 1) Recuento de Addis: orina de 12 hs. 1000 cC., 
cilindros 0, G.R.: 4.999.995 y G.B.: 10.999.989. 2) Hb.: 10 gr. 62%, tipo 
normocítica normocrómica. 3) R. del tórax: derrame pleural bilatera:, 
más acentuado en el lado izquierdo; cardiomegalia. 4) ElectrocardIogra_ 
ma: h ay evidencia de pericarditis. 5) Test células L.E .. : + 6) Examen 
general de orina: trazas de albúmina, piuria y densidad baja. 7) N .N.P.: 
33 mg. y creatinina 2.4 mg. % 8) Sulfofenotaleína: a los 15': 21 % y a las 
2 hs.: 45%. 9) Eritrose'dimentación: 36 mm x h. 10) Leucograma co:! 
G.B.: 4.050 x mm3, con N. 69 70 Y L . : 29% . 11) Amilasa sérica (Feb. 22, 
1960): 440 U. 

EVOLUCION: Durante toda la evoluCiÓn presentó fiebre irregular 
intensa , a veces coniÍnua, otras, in termitentes. Náuseas y vómios. El 20 de 
Feb. 1960 presenta intenso dolor epigástrico, ISchock intenso', h ilioparaHt ;_ 
co con vómitos numerosos,. Un médico tuvo la impre'sión de que se trataba 
de una pancreatitis aguda. El 22 de Feb. 1960, como no había n inguna me_ 
joría con el tratamiento habitual, y más bien había un franco empeora, .. 
miento C"e 10 3 síntomas, S e consultó a un cirujano, 'e'l 'cual sospecha una Ú l_ 

cera péptica perforada, posiblemente por la terapia esteroidica. Ese mismo 
día se le pract1icó una laparotomía exploradora, 'encontrándose una pancrea_ 
titis hemorrágica aguda. 
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COMENTARIO,: Este caso es muy ilustrativo, ya que ~s amplia_ 
mente conocido que el lupus PUede simular verdade'ros abdómenes agudos. 
La pancreatitis complicando un L .E.S. no es un ha!lazgo raro, y su fi'ecuen_ 
cia aumenta cuando se usan altas dos is de este'roides,como En el caso ce 
esta paciente. La causa generalmente es debida a procesos de vasculitis d e' 
los casos pancreáticos. La forma cómo actúan los esteroides e's desconocida 
pero se cree que es produciendo hipercOlestero~e'mia, que favorece la liti a~ 
sis pancyeática y biliar (39). 

CASO 2. ESPLENECTOMIA POR PURPURA TROMBOCITOPENICA 

"IDIOPATICA" y LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO, 

E.M.E. del sexo femenino, 16 años de' €dad, que vinoconsultanao el 
'2.7 de Sept. de 1957 por epistaxis. Fué ir_gres2da a los servicios de Medici_ 
na del Hospital Rosales. Daba una historia de e'pistaxis fr'ecuente, equímc_ 
sis a traumatismos leves y artralgias de ambas rodillas desde hacia un a_ 
ño. Al examen físico, signos vitales normales, bazo percutible, pero no paL 
pable'. Presentabaequímosis en varias partes del cuerpo y e.n el Servicio 
fué constatada la epistaxis. 

LABORATORIO: 1) Tiempo de sangramiento (Met. Duke): 7 1/ 2 
minutos. 2) tiempo de coagulación (met. tubo): 13 minutos. 3) Va 'or de 
protrombina: 100 '/0 . 4) P laquetas (25 Sept. 1957): 74.000 x mm3. 5) Hb. : 
5.6 gr. 35% . 6) Leucograma COn G.B.: 8.900 x mm3,con N. : 71 % y L.: 
26. %. 7) Médula external: marcada h :perp 'asia eritro:de, megacariositos 
aumentados. 8) Bilirrubina total: 0.39 mg. %. 9) Plaquetas (Oct. 4, 1957) 
136.000 x mm3. 10) Hemog 'obina (o.ct. 4, 1957): 11.6 gr. % . 

EVOLUCION: F'ué afebril durante todo su ingrE.~. Se catalogó como 
una púrpura trombocitopénica imopática; se le propusoesplenectomía, la 
cual rechazó. F'ué por €'so tratada con €steroides, y dada de alta mejorada 
e: 16 de Oct. 1957. 

El 28 de Dic. de 1957 viene de nuevo a consultar, siempre por epista_ 
xis y equímosis en varias partes de,! cuerpo, sie:ndo ingresada a los servi_ 
cios de Medicina del Hospital R esales. Fuera de las manifestaciones hemo_ 
l'ragíparas el resto del €'xamen fué negativo, 

LABORATORIQ: 1) hemoglobina: 9 gr. 50 % . 2) G.B.: 12.000 x 
mm3. 3) Plaquetas (Feb. 27, 1958): 80.000 x mm3. 4) P :aquetas (Marzo 
10» 1958) : 420.000 x mm3. 

EVOLUCION: Con el diagnóstico de P .T.O.) se le ofrece practica,,' 
una esplenetomía, aceptando- la paciente. Así el 27 de Feb. 1959 sE' le ex. 
tirpó el bazo, €'ucontrándose además 6 pequeños bazos supernumerarios. 
Con la esplel1'2ctomía presentó notable' mejoría. El estudio histopatológico 
del bazo demostró: marcada hiperplasia de fo ~ ículos esplénicos, pulpa roja 
muy adémica; gran infiltración d'e plinudeares eosinófilos; bazos intensa_ 
me'nte ingurgitados de s-angre; hay aumento del tejido reticular . El pató'o_ 
go lo consideró cemo un hallazgo típico de hiperesplenismo. 
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Fué dada de alta mejorada, el 24 de Marzo de 1959. 

El 25 de Enero de 1962, viene de nuevo a consultar a este Hospital. 
El motivo de consulta fué por "Hinchazo". Desde hace 2 1/2 meses se le 

lmclanedemas palpe'brales matutinos, de cara y cuello. Dolor en las costi
llas. Oldguria, no hematuria. Disne'a y ortopnea. Además manchas púrpu_ 
ricas en tronco y miembros. Desde hace meses, erite'ma en el dorso de la 
nariz, que Se le .exacerva al asolearse. 

Al examen físico se le encuentra: T. 36.59 C., TA.: 115/ 75 y P: 80 
x minuto. Se le describe como un paciente -crónicamente enfermO', con fa
cies abotagada y edema palpe'bral bilateral. Eritema del dorso de la nariz. 
Edema del cuelo. Adenopatías cervicales Equímosis en tórax y miembros. 
Síndrome de derrame ple'ural bilateral. 

LABORATORIO': 1) Mantoux: xxxxx. 2) N .N.P.: 31 mg% . 3) 
Plaquetas: 190.000 x mm3. 4) Orina: albuminuria de 432 mg',Yo y piuria 
moderada. 5) Colesterol sérico: 332 mg% . 6) Su lfofenoltaleína: a los 1.5': 
48 % y a las 2 h.: 60.5% . 7) Rx. tórax: hay derrame pleural bilateral, hay 
sombra gruesa en mediastino superior, en reg. hiliar izquierda hay una som_ 
bra gruesa del tamaño de una moneda que pudiera -corresponder a un tu
berculoma. 8) Proteínas totales: 5.12 Gm. % con albúminas: 2.06 gm % y 
glo-bulinas: 3.06 gm. % a predominio alfa " y gamma. 

EVOLUCION: Fué febril en su estancia €'n el Hospital ~ecibió 
tratamiento a base de prednisona e hidroxicloroquina. Dada de alta m ejo
rada el 19 de Abril de 1962. 

COMENTARIO: El interés de e'ste caso estriba en que antes de de s_ 
arrollarse un L.E.S. la paciente presentó una P.T.!. siendo explenectomi_ 
zada. 

Son muchos los casos similares al presente, que se han r¡;por tado e:: 
muchas partes del mundo. Algunos patólogos han vuelto a revisar l a ~ mu es
tras histopato-'ógi-cas del bazo. -encontrando 'en alguna, lesim, es arteriales 
Elsplénicas en "asa de a'ambre". Nuestro caso fué revisado por un patólogo 
del personal del Departamento de Patología, no encontrándose lesiones ar_ 
teriales de lupus en el bazo. 

Esta relación entre' L.E.S. V P.T.!. Esplenactomía ha suscitado dos in_ 
terrogantes: desencadena la esplenectomía un lupus late'nte?, altera la eso. 
plenoctomía la homeostasis inmunológica en tales casos? Posiblem ente la 
respuesta vendrá con el tiempo. 

ESCLERODERM!A GENERALIZADA. 

CA.SO 3. ESCLERODERl'vIIA SISTEMICA y CALCINOS1S 
DIFUS.A. 

V .F. de Ch. d el sexo femenino, de 20 años de edad, que consultó por 
erupción de la piel el 28 de Enero de 1959. Fué ingresado a un Servi cio 
de Dermatología Mujeres del Hospital Rosales. Refiere que desde haCe 3 
años !e apare-ce lesión de la piel, primero en muslos y luego se le generaliza 
por todo el cuerpo. Además debilidad, anorexia, diarrea. El examen: es-
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clerodactilia de ambas manos, facies fi ja, dura (cara de "máscara"), cora~ 
zón con P.M.I.: 60. E.I.I. por fuera de la L.M.C. izquierda. La piel de todo 
el cuErpo está endure.cida, esclerosada. 

LABORATORIO: 1) Hb.: 13' gm. 82% . 2) Calcio: en Eq. litro 
3) Biopsia de piel: compatible con esclerodermia. 4) Rx. región de las 
caderas: hay ·ca~cificaciones amorfas, adyacentes al trocanter mayor d e'} 
fémur derecho . Hay algunas similares en el lado izquierdo, pero de menor 
exte'nsión.5) Rx. tubo digestivo: a la fluroscopía, con el paciente en p0-
sición de pie, el material opaco pasa lentamente por el 'esófago, no ha! 
ondas peristálticas, dando la sensación de un tubo rígido. En posición sup¡~ 
na, el material opaco permanece en el esófago. Los cambios SGn típicos dt' 
esclerodermia del esófago. Estómago elóngado, con disminución de la paris~ 
talsis y retardo de vaciamiento. Retardo del material opaco €'n el inte stL:."' o 
(~'e'g2do, posibleme :-_te debido a :esiones de es clerodermia. 

EVOLUCION: Fué dada de alta, mejorada, el 18 de Mayo de 1959. 

El 8 de junio de 1960, viene de nuevo a consultar, siendo ingresa.~ 
da. Fué dada de alta el 23 de Agosto de 1960 en el mismo estado. 

COME1~TARIO: S e trata de una paciente COn una esclerodermia 
típica, con franca evidencia de sistematización, con <:ompromiso del tubo 
digestivo. 

La importancia del caso radica en la presencia de calcificaciones en 
tej idos blandos. Esta es una de las cúmp1icacio.nes qUe hay que tener cn 
mente e:1 los casos de Esc:aodermia Sistémica, y el presente caso es mu~' 
ilustrativo. 

DERMATOMIOSITIS 

CASO. 4. DERlVIATOMIOSITIS y NEOPLASIA MALIGNA. 

M.A.V. del sexo femenino, de 52 años de edéid. Consulta al Hospital 
Rosales por artralgias generalizadas. Es ingresada el 15 de n oviembre d2 
1962. Relata una histor ia de artralgias de 3 semanas de evolución, con flo~ 
gosis de articulaciones proximales de los dedos de las manos, mialgias ge_ 
neralizadas, debilidad muscular e impotencia funcional de los miembros. :he_ 
bre intermitente al inicio, posteriormente contínua . Diez días antes de su 
ingreso pre'sent a equímosis en rodi ~ 12 s, y 3 días antes" edema palpebral bi_ 
lateral. Anorexia, pérdida de peso, náuseas y vómitos posprandiales. Do lor 
hipógástrico durante la micción y la defecación. Antecedentes pE'rsona!e s: 
p~210r~efritis aguda en 1950. Al examen físico: T.: 37.59 C., TA.: 90/ 50 y P .: 
72 x mino Anciana emaciada, quejumbrosa, erlflaquE'cicl1.. Edema equimó ~ 
tico d e los pÚ'p2.dos y cara de "heliotrcpo". Tacto vaginal: dO'oroso. es in
satisfa'Ctcro. Tacto rectal: neg. Masas musculares sumamente sensib 'es, ::_ 
tróficas. H ay temblor dE' manos e hiperreflexia osteotendinosa. 

EVOLUCION: E i cuadro clín ico se car acte rizó pOl' emp =c. r ::::miento 
progresivo. Presentó hemorragia vaginal, equímosis y gingivorragias. El 23 
de Nov. 19&2 presenta Un síndrome disintE'riforme: el 'examen de heces 
mostró signos infamatorios, no demostrándose E. his tolytica . En Jos últimos 
días. franca evidencia de neumopatía aguda, presentando tos co:: eo:pecto~ 
ración purulenta. En los estadíos finales presenta schock irreversible, mu
r iendo el 17 de Enero de 1962. L e fué ordenada autopsia. 
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AUTOPSIA: DIAGNOSTICO ANATOlVIICO: 1) Dermatomiosi-
ti;; (diagnóstico clínico, patológico biopsia). 2) Carcinoma indiferenciado 
del cuello y cuerpo uterino. 3) Metamorfosis grasosa hepática, moderada, 
difusa. 4) Ulceras esofágicas, tercio medio, pequeñas, varias. 5) Hemo
rragias del intestino delgado, focales, varias. 6) Cistitis he'morrágica focal. 
7) Ulceras del co'on, pequeñas, varias, inespecíficas. 8) Ulceras vagina_ 
les pequeñas, varias, inespe'cíficas. 9) Enfisema pulmonar focal, modera_ 
do. 10) Neumonitis intersticial discreta. 11) Pielonefritis crónicas, d'is_ 
creta. 12) Fibroma ovárico izqui,erdo, de 2 1/ 2 cm. diámetro. 13) Bo
cio coloide. 14) Adherencias pelurales bilaterales. 15) Ulceras de decúbi
bita, región sacra, de 8 cm. de diámetro. 16) Ulceras de ambas rodillas y 
r egionales maleolares internas, superficiales, de 2 por 3 cm. 

COMENTARIO: El interés de este caso es la asociación de ulla 
neoplasia maligna y una dermatomiositis. El diagnóstico de tumor cance
roso se hizo a la autopsia. Todo caso de dermatomicsitis debe ser invE';; tiga_ 
do desde el punto de vista de una neoplasia maligna asociada. 

POLIARTERITIS NODOSA 

CASO 5. POLIARTERITIS NODOSA 

M.C.lVI. del sexo femenino, de 40 años de edad. Consultó por prime:-;: 
vez al Hospital Rosales -el 21 de Octubre de' 1957, por artra!gias, "adorme
cimiento" de los brazos, fiebre y tos. Su enfermedad Se inició hace ~ mios 
con erupcione's de piernas que al marchitarse dejaron una cicatriz violácea, 
acompañada de flogosis de rodillas, fiebre y diafore'sis. PocO' después pre
sentó prurito generalizado. Su estado ha ido 'empeorando paulatinament·S'. 
Hace 5 meses le fueron practicadas una apendicectomía y una colecistect:J_ 
mía en el extranjero, pues había presentado inte'nsos dolores abdominak, . 
La vesícu~a fue normal. 

Al ,examen físico: D.: 38.29 C. P.: 108 por mi. TA.: 125/ 70 Adulta , 
normoesp'ácni,ca, desnutrida moderamente. Como ha!lazgos p ::; sitivos: má_ 
culas violáceas en el dorso de las piernas, disminución de la fuerza musclJ. .. 
lar, más acentuada en miembro superior izquierdo. 

EVOLUCIOiN: Presentó una hiperestecia plantar bilateral, hipelTe
flexia osteotendinosa franca con esbozo de c]onus. No Babinski. 

El 29 de Oct. de 1957 presenta intenso dolor en miembro superior iz_ 
quierdo, más aceniuado en el hombro. La palpación es sumamente d'oloro
~a. Hay frialdad de la mano, y se aprecia un marcE.do edEma de los dedos y 
región dorsal, piel lisa y brillante. 

Prese'nta epigastralgia y abundante hematíes en hec es, teniéndose ~él 
s05pech 3 ¿¿e ú1cer péptica o gástritis. 

El 5 de Nov. de 1957 presenta dolor precordial. Días dospués f: e :C' 
encuentra una TA. : 160/ 110 y P.: 140 por minuto. 

S(~ queja de dolor en brazo izquierdo, especialmente la mano. El do .. 
]or se acentúa con el frío , Le aparecen parestesias de mano derecha. D ebi
lidad y parestesias de ambas piernas. Acusa disnea y r itmo de gal" o2 31 
movil izarla. 
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Un mes después se comprueba un derrame pleural izquierdo. Exigi ó 
el alta el 29 de Dic. de 1957. 

El 22 de EnE'ro de 1958, regresa sumamente grave, casi en estado, agó
nico, en shock, muriendo el 29 de Enero de 1958. 

LABORATORIO: 1) N.N.P.; 53 mg. %, ·creatinina: 3 mg. %. 2) Hb. = 
10 gro. 65 % . 3) Eritrosecrimentación: 37 mm/ h . 4) Leucograma con G.B.: 
12.400 por mm3, con N.: 72 %, L . : 20 % y E.: 5%. 5) Examen general de 
orina: albuminuria, piuria moderada, hematies negativos. 6) S .F .T . : a 103 

15.: 9% ya las 2 hs.: 58.8%. 7) Proteínas totales: 5.79 Gm. COn Alb. : 1.71 
Gm. y Globs.: 4.08 Gm. con relación A/G: 0.42. 8) Biopsia muscular de 
gastrocnemios: compatible con, poliarteritis nodosa. 9) E.C.G.: taquicardia 
sinusal, 14,0 por minuto. Onda T aplastada, compatible con déficit coronario. 

COMENTARIO: Este es el primero y UlllCO caso depoliarleritis re_ 
gistrado en el Hospital Rosales. Como puede verse sus manifestaciones fue
ron sumamente proteíformes. 

RESUMEN 

Se exponen las razones por las que se ha e.scogido este tema para te
sis d'octoral, haciendo notar el creciente interés de estas enfermedades al 
enunciarse los conceptos de Autoinmunidad. 

También, se definen los conceptos fundamentales de las enf2rmeda
des del ,co' ágeno, haciendo notar el concepto actual del tejido conectivo, 
cons;d'erándolo como una unidad anatomofuncional bien definida. 

A1;ltes de presentar los datos obtenidos de la presente inves tigación, 
se expone la razón por las que se escogieron las enfermedades aquí estu_ 
diadas; sE' estudian también las características generales de esta::; enfer_ 
medades en Jo que respecta a su Etiopatogenia, anatomíapatológ:·ca, mani
festaciones clínicas, hallazgos de laboratorio, pronóstico y tratamiento. 

Se hace una revisiÓn ere las archivos del Hospital Rosales, en el de
cenio comprendido entre Enero de 1953 a Diciembre de 1962. Se encontr0 
un total de 79 casos de enfermedades colágenas, disiribuídos así eIl c, rden d ? 
frecue l1'cia: lupus ,eritematoso, eclerodermia, dermatomiositis y poliarteritis 
nodosa . 

Se hace un análisis del cuadro clínico, anatomía patc,1 ógica y caracte
rísticas espe'ciales presentadas por estas enfermedades. 

Se puntualiza sobre la relación que puede haber entre una púrpur::l 
trombocitopénica idiopática, y el de::arrOllo ulterior de Un lupus er:ite'matoso 
sistémico. Asimismo se hace notar, que en casos de d'erma.tomiositis debe 
descartarse la asociación de' una neoplasia ma!igna concomitante. 

Hacemos hincapié en que ~l lupus eritematoso sistemáti~o, puede si
mular verdaderos abdómenes quirúrgicos, He'gándose a veces, innecesaria
mente a una intervención quirúrgica desafortunada. 

Finalmente se analizan y discuten los resultados del pr€'sente trabaj e; 
presentándose además cinco casos interesantes, con su corresp{mdiente' 'es
tudio clínico y discusión. 
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CONCLUSIONES 

1. En los casos de lupus erimatoso dísccide crOlllCO la mayor fre
cuencia S2 obsC'rvó en el sexo femenino y el grupo etario más numeroso 21-
40 años. 

2. A partir de 1957 ha aumentado la fre'cuencia de los cases de L.E.S. , 
posiblemente se deba a que se conoc€' mejor la enfermedad, o bien porque 
su frecuencia realmente esfá aumentando. 

3. El sexo más af€'ctado en los casos de L .E.S. es el femenino. El 
grupj etario predominante: 21-50 años. 

4. Las manifestaciones genera:es son sumamente comUnes en el 
L.E.S. 

5. Los principales síntomas de lupus son: artralgias, fiebre y man~-
festaciones digestivas. Estas últimas son en nuestro medio muy prominentes. 

6. Los principales signos observados en el L.E.S. están relacionados 
con l€'siones de pie!, riñones y de las serosas sinovial, pleural y pnic..árdida. 
El endocardio también es sumamente sensible a esta afección. 

7. De las pruebas de laboratorio empleadas en el diagnósti,co de 
L .E.S., las más importantes son: test células L.E. positivo, hiperg!obulinemia 
y eritrosedimentación ele'vada. La leucopenia es un hallazgo común, más ra-
ramente se encuen.tra una falsa reacción positiva para la sífilis. . 

8. Una púrpura trombocitopéni'ca idiopática puede ser la primera ma_ 
nifestación clínica de un L.E.S. 

9. Las infecciones intercurrentes son sumamente 'comunes en el 
L.E.S., especialment€' las infecciones de vías urinarias, neumonía y tubel'cll
losis. Esta última puede ser desencadenada por la terapéutica corticoste,. 
roidica. 

10 Los p rincipales signos clínicos observados en la esclerodermia SO~1: 
fibrcsis y at.rofia de la p iel, esderodactilia,edema duro y fenómeno de Ray 
naud. La facies de "máscara", úlceras de los dedos y calcinosis difusa Gel 
tejido subcutáneo son menos frecuentes. 

11. Los principales síntomas observados en la esclerodermia genera
lizada son: artralgias, fi ebre y manifestaciones digestivas . La disfagia es un 
sÍntcma prominente. 

12. Los principa'es hallazgos de laboratorio en la esclerodermia 5is. 
temát.ica so >::. : eritrosedimentación elevada, hiperglobulin€'mia e hiperca1c'=-
111ia. Una h ipe1'2reatinuria es un dato de valor. 

13. El estudio radiológico de tubo digestivo, huesos y t€'jido subcutá. 
neo 'en la esc'erodermia sistemática son auxiliares diagnósticos sumamente 
útiles. 

14. Ante un caso de' derm3Tomios;t is hay que tener en mente la posi. 
bilidad de una n eoplasia maligna concomitante, tal eventualidad n O' es rara, 
ya que se presentó en uno de nuestros casos. 

15. Los principales síntomas dE' la dermatomiositis están r'elacionados 
con el aparato lccomotor, especialmente músculos; en segundo lugar predo. 
mina la sintomatología del aparato digestivo. 

16. Los signos más n otab'es 'en la dermatomiositis son la miositis, edE'_ 
ma ele cara y párpades y atrofia muscula r ; en seguida viene:1 las le::;icn2s 
dermatoiógj'2as . 

17. El diagnó, ti co de 6'erma!omios;tis, sólo puedE' ser hecho con 5 2 . 

guridacl mediante el estudio histopatológico por medio de la biopsia mus. 
cular. . . 

18. La póliarteritis !lodosa es una enfermedad sumamente rara 2 ll 

nuestro medio. Al pensar mús e:-l era y conocerla mejor, su fre cuencia po·. 
sib'€'m ente é.\umentarú. 
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lJlrerenClal 

ARTRITIS 
REUMATOIDEA 

Femenino 75 5'é 

20AO años 

Sí, a menudo 

N;} 

Meses a años 

Artritis 

N6dulos subcutáneos 

65% a la autopsia 

I riLis 

Mínimas 

H;:¡r" 

ae las ~ntermeC1aC1es d~1 

L. E. S. 

Femenino 90% 

10-50 años 

Test L. E. ocasionalmente 
positivo. 

No 

6 mese :; a 4 ~~Ü(F 

Artritis 

Eritema "mariposa", a}o. 
pe cía; pápulas eritemato'_ 
sas, cuero cabelludo, úIce
ceras nlucosas. 

')-('1. 
~;:¡ 1 (' 

IriLis y h emorragias re ti -
nianas, exudados tedos ti-
pos, "cuerpos citoides". 

Moderadas 

Fr." r.llr~·,j· p 

POUARTERITIS 
NODOSA 

Masculino 60 % 

Toda edad 

No 

No 

Variable 

Asma, polineuri tis, chlo¡ 
abdominal o fiebre. 

Eri temas. ulceracioé'.'.:s, nó . 
dulos subcutáneos y cutá. 
neos. 

Muy raro 

Raramente hem:orrag!as 
retinianas y exudados. 

Mínimas 

NA 

cO~ágeno 

DERMATOl\UOSITIS 

Femenino 66% 

10_50 aiíos 

No 

No 

4 meses a 6 años 

Mialgias, debilidad, o cam. 
bios 'en la piel. 

Edema periorbitario, erl. 
tema violáceo, lesiorces atí. 
picas, hiperpigmentación, 

l\Iuy frecente 

No 

No 

!'Jn 

ESCLERODERMIA 
SISTEMICA 

Femenmü {:6 % 

20-50 años 

No 

No 

lVleses a 25 año.) 

Piel 

Engrosamiento piel, ma
nos, cara, nuca; hip~rpig
mentación piel tomada. 

Raro 

No 

No 
'- "--

Nn 



ARTRITIS 
REUlVIATOIDE 

PequEñas articulaciones 

A menudo 

Frecuen t emec..t e 

Ocasionalmente 

No 

L. E. S. 

Todas, especialmente las 
pequeñas. 

Algo frecuente 

Muy frecuente 

30% 

Cambios person.alidad, 
convulsiones. 

POLIARTERITIS 
NODOSA 

Articulaciones mayores 

No 

Comunes 

No 

25% 

Hallazgos de Laboratorio 

No 

L,eucositosi3, fa 'ó'e aguda 

Normocítica 

No 

Algo h '2cuente 

5% 

60% 

Leucopenia 50 % 

Normocítica 
hemolítica 75 'ir 

Común 

Muy frecuente 

80% 

Rema turia y cilil:.dros 
hemáticos. 

L€ucositcsis, EOSINOFL 
LIA frecuente. 

50% 

Común 

Ocasiona lmen te 

No 

D ERlVIA TOlVIIOSITlS 

No 

No 

MARCAS 

Común 

No 

CREATINURIA 

Normal, ocasiona~ment..e 
eosinofilia. 

No 

No 

No 

No 

ESCLERODERMIA 
SISTEMICA 

Articulaciones menores 

A menudo 

No 

MUY COMUN 

No 

Creatinuria 

Normal 

No 

Ocasicnalmen '.e 

Ocasicnalmen '<:: 

No 
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EDAD: 22 años. 
REGISTRO: 126.883 
DIA DEFUNCION: Julioj 31/ 54. 

HALLAZGOS ANATOMICOS (AUTOPSIA) 

1) Sínfisis pericárdica completa, 2) Endocar
ditis verrucosa atípica (Lubman_Sacks) valvu
la aórtica. 

DIAGNOSTICO CLINICO: 
DIAGNOSTICO ANATOMICO: 

HALLAZGOS CLINICOS (SIGNOS 
y SINTOMAS) 

Síndrome de derrame pericárdico. 

1) LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO 

2) POLIARTERITIS NODOSA 
L~)US ERITEMATO'SO' SISTEMICO 

HALLAZGOS DE LABORATORIO 

1) E.C.G.: Síndrome miocárdico y pericúrdj_ 
co, 2) Rx. tórax: cardiomegalia, derrame 
pleural izquierdo. 

------------_. - -_._---------------------------_. 

3) Neumonía lobar bilateral, lobs. superi.ore~ 
izq. a der., 4) Adherencias p:europarieté'lc!'" 
bilaterales. 

5) Hepatitis subaguda intersticial, 6) Adhe
rencias hepatod"iafragmáticas, 7) Adherencias 
esplenodiafragmáticas, 8) Ascitis 300 cc. 

Artralgias y artritis de rodillas, coc~'o", puño ') 
y tobillos. 

Tos ~on espectoración purulenta, hemop'oica. 
Síndrome derrame pleural izquierdo. 

Diarrea, constipación. 

-_._--- --------------------------_. 
9) Nefritis subaguda intersticial. 

10) Esplenitis (lesiones "piel. de cebolla"), 
pe"riesplenitis. 

Edema de cara. 

Esplenomegalia, adenopatias, equímosis y 
epistaxis. 

R igidez de nuca, insomnio. 

1) Rx. tórax: derrame p~eural izquierdo. 

1) Ex. general de orina: piuria, albuminuri r., 
cilindruria. 2) Urocultivo: estafilo'coco aora
do coagulosa positiva: 

1) Test cels. LE. positivo, 2) Anemia nO:"ln O_ 

cítica, 3) Leucopenia, 4) Tromhocitopenia , 5) 
Hiperglobulinemia. 6) T. de sangrarniento: 17 
mis., 7) T. de coagulac ión: 11/ 2 min o 

1) L.C.R.: negativo. 
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EDAD: 20 ~o~ 
REGISTRO: A-82.481 , 
DIA DEFUNCION: Abrilj20/ 60_ 

HALLAZGOS ANATOMICOS (AUTOPSL~ J 

1) Cisticercosis del corazón . 

DIAGNOSTICO CLINICO: 
DIAGNOSTICO ANATOMICO: 

HALLAZGOS CLINICOS (SIGNOS 
y S!NTOIVIAS) 

Opresión precordi.al, di~nea, edema de M.I. , 
ascitis, LC.C., cardiomegalia y taquicardia . 

LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO, 

LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO_ 
Cisticercosis generalizada. 
Tuberculosis generalizada. 

HALLAZGOS DE LABOI~ATORIO 

1) Rx. t61'ax: cardiorl1€'galia, 2) E.C.G.: Sl 

brecarga de V.l. 

--------------- ~----,-----------------------------_. 

2) Degeneración zenckeriana muscuuar, 3) 
Cisticerosis muscular. 

4) Cisticercosis pulmonar, 5) Tuberculosi:.; 
pulmonar folículocaseosa. 

G) Cisticercosis pancreática, intestino delga(~o 
grasa perisuprarrenal, 7) Tuberculosis folíC L! 
locaseosa hepática, periton€'a], ascitis fibrL.'1o-. 
sa 5.000 cc. 8) Degeneración h epát ica perilc' 
bu 1illar, 9) Pancreatitis crónica agudizadol , 

con esteatonecrosis. 

Artralgias generalizadas, artritio, deformidaJ 
articular de manos. 

Tos, dolor h€mitórax derecho, síndrome ele 
derrame p'eural bilateral, estertores CO!lge-:
Lvos, hemoptisis. 

Diarrea, do lor abdominal, ascit is libre. 

-----------_ .. ~ .. -_._---- ---------------------------
10) Nefrosis, compatible can L .E.S. Edema de cara y párpados. T .A.: 160/ 100. 

11) Tubercu losis folículocaseosa esplénica. E ;p1enomegalia, adenopatias, eéiuímosis. 

1) Toracentesis: líquido amaríllo .:!itrinú, lel 
cocitos 322 x mm3 predominio tntocico, 
(78%). 

1) Hanger: fuertemente positiva, Timol: 1-t 
U. y B .S.P.: a 10 3 45' el 3%. 

-----, - ----- --_ .. _-------_._-----------
1) Ex. general de or ina: albuminuria, hema 
turia, cilind'ruria. 2) Uremia. 3) Hipoca~ .~c 
mia. 

1) Test . cels. L.E.: positivo, 2) anemia no r. 
mocítica, 3) Trombocitopenia. 



l 

EDAD: 32 años. 
REGISTRO: 15.602: 
DIA DEFUNCION: Junio/ 18/ 60. 

HALLAZGOS ANAT~l\'IICOS (AUTOPSIA); 

1) Lesiones arteria'es de L.E.S., 
2) Hidrop€'ricardio 250 cc. 

. 3) BronconE'umonb bilateral; s'n presencia 
de membrana hialina, 4) Hidrotórax bib.teral, 
1.200 cc. cada lado, 5) Fihrosis pulmonar mo
derada. 

6) Lesiones glomeru:ares arteriales ("asa d.e 
alambre"). 

7) Lesiones arteriales esplénicas en "piei de 
cebolla". 

8) Fibrosis pancreática intersticial, foca !, ma
derada, 9) Ascitis 250 cc. 

10) Euemacerebral discreto. 

DIAGNOSTICO CLINICO: 

DIAGNOSTICO ANATOMICO: 

HALLAZGOS CLINICOS (SIGNOS 
y SINTOMAS) 

Disnea. 

Tos Eeca, ,luego productiva. Matidez. di~millLi
ción del murmullo vesicular y de las vibn:,. 
ciones vocales en ambas bases. 

Edema ele cara y párpados T.A.: }:3()/ lOO: 

Pa'idez de , teguinentos. 

Dolor abdominal, náuseas y vómito" dole r 
epigástrico: 

Cefalea. 

Fiebre, debilidad, pérdida de peso. 

1) SINDROME NEFROTICO. 
2) Lupus Eritematoso SistémicÚ'? 
1) LUPUS ERITEMATOSG oSISTEMICO. 

UALLAZGOS DE LABOUATORIO 

1) Rx. tórax: derrame pleural bi l atera1. 

1) Ex. general de orina: albilil1inuria, piuria, 
2) Hipoalbuminemia conhiperglobulinemia. 

1) Anemia norrhocítica,2) ,Test. cels. L.E.: 
negativo, 3) Hanger: fuertemente positivo y 
Timol: 20 U. 4) Hiperg!obtilir:'emia. 

1) Rx. simple de abdomen: ascitis. 

1) Eritrosedirnentación elevada. 



) 

EDAD: 55 años. 
REGISTRO: 33.618. 
DIA DEFUNCION: Mayo/ 8/ 62. 

HALLAZGOS ANATOMICOS (AUTOPSJI\) 

1) Hipertrofia cardíaca 400 gr. COn marcaJo 
engrosamiento de V.l. 2) ' Endocarditis VeiT1\
CO.3a atípica (Libman-Sacks), válvu'a aórtica 
y mitral, 3) Sínfisis pericárdica, 4) Sobrec1r('-, 
ga grasosa del corazón. 

---------------------------' -- ----

5) Neumonía loba·, lobo inf. der. y bronw
neumonía bilateral. 6) Enfisema y antracosis '. 
pulmonar, 7) Derrame pleural bilateral, 75~c. 
cada lado, 8) Adherencias pleurales bilatera
les, 9) Antracosis ganglios traqueobrónqui
coso 

10) Hipere'nia y edema del tracto gastroin
testinal. 

11) Glomerulonefritis crónica (L.E.S). 

12) Periesplenitis. 

DIAGNOSTICO CLINICO: 

DIAGNOSTICO ANATOMICO: 

HALLAZGOS CLINICOS (SIGNOS 
y SINTOMAS) 

Palpitaciones, dolor precordial, disnea, rod'a_ 
ge diastólico mitral, frote pericárdico, 20. P. 
aumentado, soplo sistólico apical, taquicardia, 
hepatomegalia dolorosa. 

Artralgias y artritis múltiples. 

Estertores cre'pitantes ambas bases pu]mon~ . 
res, tos . con esputo purulento. 

Náuseas y vómitos, diarrea. 

T.A.: 170/ 90. 

Adenopatias, esplenomegalia, palidez. 

LUPüS ERITEMATOSO SISTEMICO. 
LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO. 

HALLAZGOS DE LABOItATORIO 

1) Rx. tónx: cardiomegalia, vasos pulmona
res ingurgitados, 2) E.C,G. : bloqueo de rama 
izquierda. 

1) Ex. de heces: sangre ocul1a positiva. 

1) Ex. general orina: hematuria, albuminu_ 
ria,cilindl'uria, 2) R. de Addis (12 h.): vo1. 
orina 550 ce., GR.: 79.000.000, GE.: 49.500, 
Ciis.: O. 

1) Anemia normocítica, 2) Test cels. L.E.; 
positivo. 



o 

,Rl\'IA TOl\'IIOSITIS. 

EDAD: 52 años, 
REGISTRO: A-98.379. 
DIA DEFUNCION: Enero/ 7/ 63, 

HALLAZGOS ANATOMICOS (AUTOPSIA) 

1) Dermatomiositis, 2) Ulceras de ambas ro
dil!as, y reg. maleolares, 

3) Neumonitis intersticial discreta, 4) Enfise_ 
ma pulmonar focal moderado, 5) Adherencia5 
pleurales bilaterales. 

6) Ulceras esofágicas en 1/ 3 medio, pequeñas, 
varias, 7) Herm0rragias del intestino delga
do, focales, varias, 8) Ulceras del cólon, va
rias, inespecíficas, 9) Metamorfósis hepática 
grasosa, moderada, difusa. 

10) Cistitis hemorrágica foca l, 11) pieloneÍl"!
tis crónica discreta. 

12) Carcinoma indiferenciado de cut" lo y 
cuerpo uterino, 13) Ulceras vaginales peque
ñas, varias, inespecíficas, 14) fibroma ovári(:,) 
izquierdo, 2 1/ 2 cm. de diámetro. 

DIAGNOSTICO CLINICO: 
DIAGNOSTICO ANATOMICO: 

HALLAZGOS CLlNICOS (SIGNOS 
y SINTOMAS) 

DEBILIDAD MUSCULAR, MIALGIAS ge_ 
neralizadas, artralgias, artritis dedos manos, 
impotencia funcional de los miembros, atrofia 
muscular, temblor muscular. 

Tos con espectoración purulenta, estertores 
congestivos, rinorrea purulenta. 

Náuseas y vómitos, dolor abdominal, síndro
me desinteriforme, dolor a la pa 'pación de ab
dcmen. 

Disuria, dolor hipogástrico durante la mi c
ción. 

Hemorragias vaginales, tacto vaginal cl o1ol"(J .. 
so (no co r.duyente), tacto rectal negat ivo. 

bERMATOMIOSITIS. 
DERMATOMIOSITIS. 

HALLAZGOS DE LABORATORIO 

1) Biopsia muscular: dermatomiositi~, 2) 
Creatinuria, 3) Creatininuria, 4) G.O.T.: 1Hi 
U. 

1) Rx. tórax: hay ligera infiltraci~n rulmo
nar. 

1) Ex. heces: hematíes y piocitos abundantes. 
2) Rx. cólon: negativa. 

1) Ex. Orina: albuminuria , cils. granulosos 
raros. 


