UNIVERSIDAD DE EL SALVADOR

FACULTAD DE MEDICINA

ENFERMEDADES DEL COLAGENO

(LUPUS ERITEMATOSO, ESCLERODERMIA,
DERMATOMIOSITIS Y POLIARTERITIS NODOSA)

UNA REVISION DE LOS ARCHIVOS DYEL: HOSPITAL ROSALES
DE ENERO DE 1953 A DICIEMBRE DE 1962

TESIS DOCTORAL

PRESENTADA POR
JOSE RICARDO SUAREZ A.

PREVIA OPCION DEL TITULO DE

DOCTOR EN MEDICINA

JUNIO 1963

SAN SAL.VADOR EL SALVADOR CENTRO AMERICA



[——

N UES BIBLIOTECA CenTRAL 20K

o il i

INVENTARIO: 10107914

UNIVERSIDAD DE EL SALVADOR

Rector:

Dr. FABIO CASTILLO FIGUEROA

Secretarip General:

Lic. MARIO FLORES MACALL

FACULTAD DE MEDICINA

Decane:

Dr. JOSE VICENTE AREVALO

Secretario;

Dr. ALBERTO MORALES RODRIGUEZ



JURADOS QUE PRACTICARON EXAMENES

PRIVADOS DE DOCTORAMIENTO

CLINICA QUIRURGICA

Presidente: Dr. Salvador Infante Diaz.
Primer Vocal: Dr. Juan Hasbun.
Segundo Vocal: Dr. Alejandro Gamero Orellana.

CLINICA MEPRICA

Presidente: Dr. DPonaldo Moreno Bulnes.
Primer Vocal: Dr. Guillermo Rivera Palomo.
Segundo Vocal: Dr. Gustavo Orianli.

CLINICA OBSTETRICA

Presidente: Dr. José Isaias Mayén.
Primer Vocal: Dr. Benjamin Valdés.
Segundo Vocal: Dr. Armando Vaquerano Nuila.

JURADO DEL DOCTORAMIENTO PUBLICO

PRESIDENTE: Dr. Donaldo Moreno Bulnes.
PRIMER VOCAL: Dr. José Simén Basagoitia.

SEGUNDO VOCAL: Dr. Oswaldo Ramirez.



Dedicatoria:

A Dios Todopoderoso

A mis padres:
Don Manuel Suarez y Suérez y dofia Evangelina

Arana de Sudrez.

A la memoria de mi hermano:

Don Alfredo Sudrez Arana (Q.D.D.G.).

A mi esposa:

Dofia Aida Mercedes Martinez de Suirez.
A mi hijo:

Alfredo Ricardo Suarez Martinez.

A mis hermanos.

A mis familiares.



Reconocimientos:

A mi esposa Aida.

A mis Jurados de Tesis Doctoral, especialmente al Dr.

Donaldo Moreno Bulnes.

Al Departamento de Anatomia Patolégica, especialmente
a los Doctores Roberto Masferrer, Francisco Veldsquez v

Francisrn Platero.

Al Departamento de Medicina Preventiva y Salud Publi.
ca, especialmente al Doctor Juan Allwood Paredes y al

ingeniero Alirio Bernal.

A mi suegro, Don J. Alberto Martinez.



INDICE:

INTRODUCCION

PRIMERA PARTE
CAPITULO I

NOCIONES GENERALES SCBRE EL TEJIDO CONECTIVC
Y SU PATOLOGIA.

CAPITULO i

LAS ENTIDADES NOSOLOGICAS DEL COLAGENO.
A. LUPUS ERITEMATOSO.
B. ESCLERODERMIA.
C. DERMATOMIOSITIS.
D. POLIARTERITIS.

SEGUNDA PARTE
CAPITULO II1.

DESARROLLO DEL TRABAJO.
A MATERIAL Y METODO.
B. PRESENTACION DE LOS DATOS.

CAPITULO V.
ANALIZIS Y DISCUSION DE LOS DATOS.
A. FRECUENCIA DE LAS ENFERMEDADES DEL
COLAGENO.
- B. LUPUS ERITEMATOSO.
C. ESCLERODERMIA.

D. DERMATOMIOSITIS.
II. POLIARTERITIS NUDOSA.

CAPITULO V.

CINCO CASOS INTERESANTES.

RESUMEN
CONCLUSIONES

BIBLIOGRAFIA



Cntrodnccéon

Las enfermedad:zs del coldgono censtituyen uno de los capitulos mas
fascinantes de la Medicina. Podriamos descir que es casi universal el inte.
rés despertado por este grupo de enfermedades.

Decifrar lo desconocido es una de las inguietudes del hombre; y en
las enfermedades de! colidgeno, hay muchas incégnitas que resolver. Mucho
se ha investigado en cuanto al origen y mecanismo de Produccién de estas
entidades mérbidas, y es relativamente poco lo que se ha logracdo en su com-
prensién,

Las revolucionarias teorias sobre Autoinmunidad y su relacién con
las enfermedades del colageno, vuelve ain més interesante el estudio de
ellas, y parecén ser la clave que nos llevard a su perfecto conocimiento.

El concepto de enfermedad inmuno!dgica asignado a las cclagenopa-
tias no es tan reciente, para la doctrina que prevalecié fue la de Heteroinmu-
nidad. Fueron los estudios de Burnet y cols, al anunciar su teoria de la
Autoinmunidad los que abrieron nuevog horizont€s en la comprensién de
estas enfermedades.

En nuestro medio, el interés Por e] conocimiento y comprensién de
las colagénosis también ha sido evidente, siendo su busca méas asidua. To-
70s ténemos frescas en nuestra memoria las magistraleg disertaciones sobre
Lupus Eritematcso, bellamente expuestas por el Dr. Luis E. Vasquez en
sus clases de Clinica Médica o en las Conferencias de los miércoles.

Yo también he participado del interés géneral por esas enfermeda-
des, y ésta ha sido la razén principal Por la cual he escogido este tema para
mi tesis doctoral. Otras razones, también importantes, han sido las de con-
trlbuir a aumentar nuestra bibliografia al respecto, y despertar atn maés
el interés por la investigacién de estas afecciones.

En el presente trabajo son cuatro las enfermedades que he escogido.
a saber: Lupus Eritematoso (forma Sistematica y Discoide), Esclerodermia
(formas Sistemética y Lecalizada), Dermatomiositis v Poliarteritis. Las
razones son, por una parte, que constituyen las enfermsdades mds represen-
tativas del grupo; por otra parte, la inclusién de la artritis reumatoidea v Ja
fiebre reumadtica en el presente trabajo lo haria muy extenso, ya que cada
una de ellas pcdria ser objeto de una tesis doctoral. Otras enfermedades del
grupo son menos comunes en nuesiro medio, y d2 algunas, ni s'quiera se
ha reportado algtn caso. o

Estaré satisfecho si con el presente trabajo logro plasmar ura wvisién
panordmica de las enfermedadss del tejido conectivo en nuestro pals, y asi,
contribuir en parte a una mejor comprensién de ellas.



PRIMERA PARTE

CAPITULG 1

NOCIONES GENERALES SOBRE EL TEJIDO CONECTIVO
- Y SU PATOLOGIA

Organizacidn del Tejido Conectivo.

En la actualidad al tejido conectivo se le considera como una UNI.
DAD ANATOMOFUNCIONAL bien definida e intimamente relacionada
con el resto del organismo por mecanismos homeostaticos (44).

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

E] tejido conjuntive consta de tres elementos bésicos: a) células, b)
fibras y c¢) substancia fundamental,

a) Células. Las células mas importantes del tejido conectivo son: el
histiocito, el fibroblasto y la célula cebada.

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

El fibroblasto es el elemento formador del tejido conectivo, siendo
vor tanto la céiula mas importante.

Las células cebadas cuya funcién no estd perfectamente comprendi..
da, segregan histamina y heparina.

b) Fibras. Desde el punto de vista histolégico, y mediante tinciones
especiales, se distinguen tres tipos de fibras: las colidgenas, las reticula-
res y las eldsticas.

El estudio quimico revela que pertenecen al grupo de las esclero.
Proteinas.

¢) Substancia Fundamental. La substancia fundamental consiste en
una estructura dindmica que cambia continuamente, y que su naturaleza
y composicién en un momento dade estdn determinadas por el metabolismo
del érgano paranquimatoso de que forman parte (44).

Considerado el tejido conjuntivo como un aparato o sistema, es 14gi-
co suponer que su fisiclogia sea compleja, ademas de oscura. Talvés su prin-
cipal funcién sea la de ser un tejido de soporte, asi como su Participacidrn
en el prcceso de cicatrizacién.

Concepto de Enfermedad Coligena.

Es sumemente dificil definir qué es una enfermedad coldgena. Bési-
camente el concepto que debe de privar es el de “ALTERACIONES GE.
NERALIZADAS ¥ PRIMARIAS DEL TEJIDO CONJUNTIVO” (44). De-
Len de tener en términos generales las siguientes caracteristicas (58): “una
etiologia desconocida, una patogenia hipotética, una patologia difusa, una
sintomatologia polifacética, un curso Progresivo, un prondstico infausto v
en tratamiento descabaladc”.

Las principales enfermedades del tejido conectivo aceptadas por ia
mayoria de autores son seis: Lupus Eritematoso Sistemético, Fiebre Reu-
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mética, Artritis Reumatoidea, Poliarteritis Nodosa, Esclerodermia y Der.
matomiositis. Otros autores incluyen: Purpura Trombética Trombocitopéni-
ca, la enfermedad del suero, la Parpura Anafilactoide, Hipertensién Arterial
maligna, etc.

Etiopatogenia de las enfermedades coligenas.

La <ctiopatogen’a es desconccida, aunque se sospecha un factor comin
3 todas ellas. Las teorias principales se reducen a dos grupos: por disfuncién
eadéerina y por hiparsensibilidad.

La teoria endécrina, defendida especialmente por Selye, tiene Pocos
adeptos, debido a la falta de pruebas.

La teoria de la h'persensibilidad es la més aceptada al presente. Al
inicio estuvo en hoga la teoria de la Heteroinmunidad, al presente dominan
los conceptos de la Autoinmunidad (12, 17, 21, 40, 49 y 52).

Anatomia Patologica General.

Eil tejido conectivo reacciona de una manera caracteristica a los in-
sultos. El proceso patolégico se traduce por una gama de alteraciones fun-
cionales, biogquimicas y metabdlicas.

Las lesiones elementales del tejido conjuntivo son: 1) edema mucinoso,
2) necrosis fibrinoide, 3) granulomas, 4) esclerosis y 5) hialinizacién. Las
lesiones pueden encontrarse aisladas o sim#ltdneamente.

1) Edema mucinoso. Este tipo de lesién cuyo mecanismo intimo de
produccién se desconoce, se presenta en varlas de las enfermedades de] co-
légano. Puede persisitir como tal o evolucionar a necrosis fibrinoide.

2) Necrosis fibrinoide. La recrosis fibrinoide es la lesién mas carac-
teristica de las etapas agudas y activas de las enfermedades del coldgeno;
se presenta en todas ellas, siendo menos aparente en la dermatomiositis,
afecta a los vasos en la poliarteritis y al tejido laxo retroperitoneal peri-
cardico y subcuténeo en el lupus eritematoso. Microscépicamente se carac-
teriza por la presencia de un material ecsindfilo, amorfo, con escasas célu-
1as v semejante desde el punto de vista tintorial a la fibrina. Se desconoce
su composicién aquimica, Para algunos se trata de tejido conjuntivo altera-
do; y para otros, de fibrira que infiltra los elementos conectivos.

2) Granulomas. El granuloma es una variedad de inflamacién créni-
ga qus= se caracteriza especialmente por alteraciones de los macréfagos, que
aparecen como células epitelioides o gigantes, organizidndose en nédulos o
acimulos de acuerdo al tipo de enfermedad. Se presentan especialmente 2n
la fiebre reumatica (nédulos de Aschoff o de Heberden), en la artritis reu-
matoldea, (nédulos subcutdneos weriarticulares), y en la poliarteritis no-
Jdosa (variedad de angeitis granulomatosa).

4) Fibrosis. En las colagenopatias encontramos dos tipos de fibrosis:
la cicatrizal y la progresiva. La primera la encontramos en los casos en que
habia una lesién previa, necrédtica o destructiva, como sucede en las valvu-
Icpatias reuméticas. La forma progresiva, como la observada en la esclero-
dermia, dermatomiositis, ete.

5) Hialinizacién. La hianilizacidn aparece como wna transformacién
ulterior de un proceso granulomatoso o fibroso.

18—



CAPITULO 1II
LAS ENTIDADES NOSOLOGICAS DEL COLAGENQO

A. LUPUS ERITEMATOSO

Hay varias clasificaciores de Lubus Eritematoso, la mas légica es la
sigulente (41):

1. Lupus Eritematcso Discoide Crénico.
a) Forma localizada.
b) Forma diseminada.

Lupus Eritematoso Sistematico.
Formas de transicién.

w

LUPUS ERITEMATOSO DISCOIDE CRONICO

El lupus eritematoso discoide crénico se caracteriza por lesiones mu-
gocutaneas, sin evidencia de participacién visceral.

Las lesiones dermatolégicas limitadas a piel y mucosas, son facilmen-
ie reconocibles. El inicio puede ser a cualquier edad, siendo mas comiin en
la tercera y cuarta décadas de la vida. Hay un franco predominio del sexo
femenino.

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

Las lesiones aparecen al inicio como una o méas placas pequefas
eritemato-escamosas. Estas son usualmente marginadas, con bordes anula-
res. Se exliénden lentamente alrededor del borde de las lesiones iniciales,
formé&ndose escamas adherentes que al ser removidas dejan al descubierto
waa zona indurada.

Las lesiones se localizan predominantemente en la cabeza, la nuca, la
*V” del cuello, la superficie anterior de térax y las partes expuestas de los
miembros. Las membranas mucosas particiPan frecuentemente del proceso,
mno siendo raro encontrar lesiones localizadas a la vulva y la mucosa oral.

La alopecia permanente no es rara. Las lesiones tienen tendencia a
extenderse en forma excéntrica, con tendencia a la coalecencia con lesiones
wecinas, de aqui que en un sitio puedan encontrarse formas activas e Inac-
tivas de la enfermedad. Las orejas estdn frecuentemente tomadas; la exten-
sién de la lesién a los parpados es comun, produciendo a veces pérdida de
¥as pestafias y ectropion.

Es comln encontrar telangiectasias en las lesiones, raramente Purpu-
Ta. A veces se presenta hiperpigmentacién en las margenes de la lesién;
la depigmentacién es usual y se debe a la destrucciéy de los melanocitos.

El curso clinico es impredecible, presentando durante el curso de la
enfermedad exacerbaciones y remisiones. La fotosensibilidad de las lesio-
nes es un dato sumamente frecuente.

A veces el inicio de la enfermedad estid relacionado con un trauma
fisico de la piel, como exposicién a los rayos ultravioleta o una quemadu-
ra superficial de la piel.

Cuando la lesién tom a el puente de la nariz y las regiones mo-
lares se denominan en “mariposa”, ésta es de las formas més tipicas.

Los cinco cambios patolégicos fundamentales de lupus discoide, son
zegin Lever (45): Hiperqueratosis, atrofia del estrato malpigiano, licuefac-

—19__



cién y degeneracién de las células basales, infiltrados perivasculares linfo-
citicos alrededor de los anexos de la piel y degeneracién baséfila de 1 co-
lagena. (fig. 3).

Al lupus discoide hay que diferenciarlo de la fotosensibilidad poli-
morfica, la dermatitis ceborreica, la rosicea y la psoriasis.

No existe up tratamiento enteramente satisfactorio. Las drogas mas
usadas son los antimaldricos, especialmente dzl grupo de las 4-aminoquino-
linas; la forma como actlian es desconocida, pero se cree que es aumentan-
do la re:istencia al paso de la luz per 'a plel, o bien, pol un mecanismo an-
tiinflamatorio. La drcga mdas usada es la hidroxicloroquina.

Otros medicamentos son menos efectivos (esteroides, sales de oro, etc.).

LUPUS ERITEMATGOSO SISTEMICO

Befinicidn.

El lupus eritematoso sistémico es por lo regular un Padecimiente
crénico, con remisiones y exacerbaciones. Los hallazgos clinicos son varia-
bles. En los casos tipicos suele haber fiebre intermitente, artralgias o artri-
tis, erupcién cuténea caracteristica, proteinuria, leucopenia, hiperglobuline-
mia y una prueba positiva de célula L. (28).

Resefia Histérica,

Biett, en 1928 describe por primera vez las formas discoides del lu-
pus, llaméndolas “eritema centrifugo”. O’Leary divide al lupus en 2 gru-
pos: el discoide localizado y el discoide generalizado.

Kaposi, en 1872 reporta la forma sisteméitica de la enfermedad, con
el cldsico compromiso multiple visceral.

Osler, en 1895 efatiza el concepto fundamental de que las alteracio-
nes de la piel, tienen su contraparte en 6rganos internos.

Libman y Sacks, en 1924 describén la relacidn de lupus con otras
enfermedades del coldgeno; estos mismos autores describen por primera
vez la endccarditis abacteriana.

I'recuencia

Las diversas estadisticas al respecto son sumamente variadas, Perc
se acepta que la frecuencia estd aumentando progresivamente; la intro.
duczién del test de Cel. LE es factor decisivo en tal aumento.

Hay una marcada predileccidn por el sexo femenino (90%). La edad
de inicio es variable, desde los 11 meses hasta los 73 afios (58), pero la ma-
yor frecuencia es durante la 2a. a la 4a. década de la vida.

Relncidn con otfras enfermedades del colageno.

Desd> hace algtin tiempo se han venido chservando casos de enfer-
medades coldrenas que se transforman en otras de] grupo; tal es el caso
de la artritis reumatoidea que se transforman en L.E.S. Esta interrelacién
entre artritis. reumatoidea y L.E.S. ha llegado a tal punto, que Dubois (19)
llama 2] L.E.S. “una artritis reumatoidea maligna” o “una variante de ar-
tritis reumatoidea”; este mismo autor ha elaborado lo que ¢l llama un ES-

FPECTRO DEL LUPUS ERITEMATOSO (fig. 1).
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Algunos cuadros de dermatomiositis o esclerodermia, simultanea o
u'teriormente presentam; hallazgos tipicos de lupus eritematoso sistemati-
. ) )

co. Esto es lo que algunos autores han denominado “traslape” de las enfer.

medades del coldgeno.

Etiopatogenia.

La causa del L.E.S. es desconocida. Al inicio se sospeché la etiolo.
gla tuberculosa, que nunca se comprobd.

La observacién clinica de que los procesos infecciosos a veces son
factores desencadenantes de esta enfermedad, hizo pensar en la posibili-
dad de la sensibilizacién a productos bacterianos (alergia).

Hasserick, uno de los estudiosos de esta entidad clinica ha descrito
un cuadro que él ha llamado “datesis LE”, caracterizado por: “susceptibi.
lidad a las infecciones, episodios frecuentes de neumonia, trastornos de la
personalidad y hasta epilepsia idiépatica o esencial”.

Al presente todo gira alrededor de la Autoinmunidad como factor
atiolégico de esta entidad clinica.

Anatomia Patologica.

En general no hay relacién entre la sintomatologia y los hallazgos
anatémicos. A veces, ni el estudio microscépico revela lesiones espPecificas.

El tejido conjunto es el mas afectado; muchos 6rganos y sistemas
participan del proceso, especialmente los vasos sanguineos. A veces las le.
siones vasculares son indistinguibles de las de la poliarteritis nodosa.

Para Klemperer, Pollack y Baehr los cambios fundamentales en el
L.ES. son: 1) vasculitis, especialmente de los vasos pequefios (capilares,
arteriolas y vénulas), asociados con trombosis y hemorragias de los tejidos
subyacentes; 2) “degeneracién fibrinoide”; 3) cuerbPos de hematoxilina,
encontrados en muchos dérganos, consisten en globos color purpura, origi-
mados por alteracién de las células mesenquimatosas, con despolimerizacién
del DNA y un probable aumento de ciertas proteinas anormales.

Las lesiones mds tipicas del L.E.S. son cuatro: 1) endocarditis verru-
cosa atipica (de Libman-Sacks), 2) lesiones en “asa de alambre” de los
glomérulos renales, 3) lesiones en “piel de cebolla” de las arteriolas del
bazo y 4) los “cuerpos de hematoxilina”.

El estudio microscépico de las lesiones de piel revela: atrofia mar-
cada de la epidemis, dilatacién de capilares y linfaticos de las capas super-
ficiales y edema de la dermis. Existen formas transicionales entre la forma
discoide y sistémica.

Las articulaciones y los musculos estidn tomados usualmente, Las le-
siones consisten principalmente de procesos de vasculitis.

La serosa pleural estd lesionada con mucha frecuencia, mas que el
parenguima Pulmonar.

La lesién caracteristica del parénquima pulmonar ccnsiste en una
neumonitis intersticial crénica, frecuentemente asociada a atelectasia y he-
morragias alveolares.

La endocarditis verrucosa atipica (abacteriana), descrita por Libman-
Sacks es hallazgo comun, entontréndose aproximadamente en la mitad de
Jos casos. La valvula pulmonar se lesiona més frecuentemente que la adrti-
ca, y la trictspide mas que la mitral.

En el miocardio podemos encontrar degeneracién de la coldgena in-
fersticial y cuerpos de hematoxilina.
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La endocarditis de Libman-Sacks, junto con los cuerpos de hemato-
xilipa, constituyen las dos lesiones mdés caracteristicas de] L.E.S. en e} co-
razon.

La pericarditis, sumamente comun, consiste en un exudado fibrinose,
rico en células y con tendencia a la organizacién fibroblastica.

Casi todo el sistema vascular participa de] proceso, siendo maés seve-
ramente afectados los vasos renales. Histolégicamente 1z alteracién més
importante es la degeneracién fibrinoide de la tunica intima, acompafiada
de pro'iferacién fibrobléstica e infiltracién de linfocitos y células plasmati-
cas. Posteriormente todas las tinicas son lezicnadas.

El bazo Puede ser normal o estar ligeramente agrandado. Lia lesion
patognomoénica es la fibrosia periarterial de las arterias centrales (lesiér
en “piel de cebolla’), que microscépicamente de la impresién de anillos
concéntricos de fibras coldgenas engrosadas, con fibroblastos intersticiales.

La sintomatologia digestiva en el I.E.S. es debida en gran parte a la
participacion del tubo digestivo de la lesién coldgena.

Las lesiones pueden ser de dos tipos: 1) vasculitis de las paredes det
tubo digestivo, con formacién de trombos y produccién de hemorragias ¥
ulceraciones, y 2) degeneracién del colageno intersticial.

El higado puede presentar metamorfosis grasosa, lesiones de vasculi-
tis y mdas raramente, formacién de granulomas. La entidad conocida come
“hepatitig lupoidica” revela al estudio histolégico una imagen similar a la
de la hepatitis viral aguda o subaguda, o a de 'a cirrosis post-necrética.

A la autopsia los rinones aparecen generalmente grandes, con super-
ficie lisa y con mu'tiples petequias. La lesidén histolégica tipica (fig. 4), es
la conocida como “asa de alambre”, que consiste en un engrosamiento hia-
lino de 'a membtrana kasal de los capilzres del gloméru'o, con tendsneia a
ser focal y tifiéndoce profundamente con eosina, J.esiones similares se ham
descrito en Ja esclarodermia. dermatomiositis, eclampsia y nefroesclerosis
maligna. Otras lesiones renales menos comunes son las degeneraciones fi-
brinoides del glomérulo.

Manifestaciones c¢linicas.

E! LLE.S. es un sindroma o enfermedad con manifestaciones clinicas
sumamente difusas y variadas, explicables por los multiples érganos y sis-
temas que DParticipan de la alteracién coldgena.

La forma de inicio es también variable, por lo que no siempre es fa-
cil el diagnéstico precoz. El curso clinico se caracteriza por remisiones g
exacervaiones, terminando invariablemente con la muerte.

Ciertas situaciones de “stress”, a veces triviales, como procesos in-
fecciosos, y pruebas inmunolégicas de usos corrientes, pueden ser factores
precipitantes. Las personas con L.E.S. presentan un franco terreno alér-
gico.

En general, este cuadro es sospechoso, cuando una mujer en la época
productiva de su vida presenta fiebre, artralgias, lesiones eritematosas de
‘a piel, dehilidad y pérdida de DPeso, un test positivo para células LE asegu-
ra e! diagnéstico. Segun Baehr, el cuadro clinico elemental esta constituide
vor: a) fizbre, b) poliserositis, ¢) depresién de la médula 6sea y d) altera-
cicnes vasculares en diversos 4rganos.
lidad general se encuentran en méas del 75% de los casos.

Las manifestaciones generales como fiebre, pérdida de peso v debi-

Las Jesiones de la piel constituyen una de las manifestaciones clinicas
més comu-es; téngase presente cue lupus eritzmatcso significa etimolégica.
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Figura No. 1
ESPECTTRO DEL LUPUS ERITEMATOSO _
(De: Dubois, L. E. S.: Lupus Erythematosus, Lupoid Syndroms and their Relation to Co-

llagen Diseases. Part. 1. Postgrad Med. 32:424, 1962).
L,E.S. CLINICO

SRR

F50% MUESTRA ~ AREA

B—
DE 0% TIENEN
CAMBIOS SISTE- "TRASLAPE" CELS. L, E,
MICOS MENORES

I0 % TENDRAN
L.E.S.

Figura No. 2
FENOMENO L.E. (ESQUEMATICAMENTE).
(De: Schaposnik, F.: CLINICA MEDICA, 3a. Ed. Velardi, 1962)
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Irig. 3 Biopsia de ple. de nn
caso de lupus disccide crénico
Hay moderada hirerquera-
tosis de la epidermis, con a-
trofia de ésta en a'gunas zo-

nas. Hay vacuolizzacién de al.
gunas células de la capa bho.
sal. Hay edemy - infiliracisn
linfocitica de la de:mis.

Fig. 4. Biopsia renal de un
caso de LS. Glomerulo mos-
trando las tipicas lesiones en “asu
de alambre”. Hay engrosamiento

de la membrana basal ¢e los capi-
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Tig. 5. Muestea de cansie
de una paciente con L.E.S.

A la izquiecda aparece 1n
polinuclear con un “cuerps de
inclusién” dentro de proto.
plasma, el nlcleo aparecs ve.
chazado a la periferia (cel. .7}
A la derecha 3 polinucleare:
rodeando una masa amorfa,
(cldsica “rozeta”). Estos elo.
mentos corresponden respecii-
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mente “lobo rojo”’. Rupe y Nickel (53) en una serie de 100 casos encontra-
ron lesiones dermatolégicas en el 97% y Dubois en su serie de 62 casos las
encontré en el 84%. De éstas la mag comin es la lesién en “mariposa”,
considerada como clasica; Hesserick la encontré en el 27% de sus casos ¥
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,

El sindrome de Senear-Usher, es considerado como una variedad det
L.ES. (28). En este padecimiénto, las lesiones eritematosas de cara y cue-
llo se accmpafian de lesioneg bulosas situadas en el resto del cuerpo simu.
lando el pénfigo vulgar.

Los signos y sintomas correspondientes al aparato locomotor son los
més comunes. Dubois (19) encontré artralgias y artritis en el 90% de sus
casos y Armas-Cruz y cos. 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, mufiecas, caderas y columna vertebral.

El compromiso Pulmonar es muy comun, siendo a veces el primcCre
en aparecer. Una pleuresia o un derrame pleural se encueniran en mas
del 30% de los casos (19).

Clinicamente la neumonitis del lupus es indistinguible de una reu-
mopatia crénica, gero tiene la particularidad de que a pesar de que la sin-
tomzto cgia es a veces ruidosa, el examen clinico y radiolégico pueden ser
negativos; la respuesta a lcs antibidticos es nula.

La neumonia lobar y la tuberculosis pulmonar son acompafiantes rela-
tivamente frecuentes del L.E.S., esta tltima, generalmente exacerbada po:
la terapia corticosteroidica.

La participaciéon del aparato circulatorio es muy comun. La presencia
de un soplo dlastélico o sistdlico, con caracteristicag de organicidad, deber
despertar la sospecha de una endocarditis varrucosa atipica (de Libman-
Sacks).

Las alteraciones miocardicas son relativamente frecuentes; 3¢ han
enccntrade hesta en un 17.7% de los casos (19).

La paricarditis, usualmente de tipo fibrinoso, es la complicacién car-
dfaca que méas se presenta en el L.E.S. La encontramos aproximadameunte
en los 2/3 de los casos (19). Junto con el derrame pleumal y las efusiones
sinoviales, forman el clasico sindrome de poliserositis.

Las manifestaciones hematolégicas pueden preceder o acompafiar a
un L.E.S. kajo la forma de una pdpura trombocitopénica o una anemia he-
molitica.. La depresién medular es un hallazgo comun.

_ Cada dia son mé&s frecuentes los repories de casog de L.E.S. que si-
guen a una esplenectomia por purpura trombocitopénica o anemia, refe-
rente a si la esplenectomia actlta o no como un factor desencadenante del
LES. (6, 48, 54).

La hipertrofia esplénica es rara, no asi la hipertrofiz ganglionar que
suele encontrarze hasta en un 30% de los casos (19).

- La sintomatologia relacionada al tubo digestivo es muy frecuénte.
D_ebldo a la toxicidad y extennsa participacién orginicag del Proceso, no
slempre es posible atribuir los sintomas gastrointestinales a la participa-
c?én del tubo digestivo. La uremia puede ser la causa de tales manifesta.
ciones.

No raramente los cuadros simulan un abdomen agudo, llegindose has.
ta la intervencién quirtrgica (42, 46).
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Las nauseas, vomitos, anorexia, dolor abdominal y diarrea son comu-
encontrancose hasta en un 409 de los casos (42).

La pancreatitis aguda es una complicacién rara, gzneralmente es de-
bida a una “vasculitis (42, 46), ocasiona!mente es causada por los corticos-
teroides (39).

En 1955 Joske y King reportaron el primer caso de hzpatitis ccn 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 jovenes y tener tendencia a la cronicidad; frecuentemen-
ie se acompana de otras manifestaciones de lubpus (19, 31). La ictericia,
ascitis y “araflas vasculares” son hallazgos usuales. El pronéstico €s som.
brio y la muerte acontece por insuficiencia hepatica.

La infeccién de las vias urinarias es una complicacién frecuente.
mente observada en el lupus.

La “nefritis lupoidica” se encuéntra en mas del 56% de los casos
{37, 55, 19). Se manifiesta en la generalidad de los cascs como un sindrome
nefrdtico; la hiperteénsién arterial es indicio de lesién renal avanzada y es
rara al inicio dz] padecimiento.

La presencia de globulina gamma en la orina es un hallazgo Precoz
de lesion renal. (56).

Los sintomas relacionados al sistema nervioso se presentan en un
poco mas del 30% de los casos (19, 58), a veces, crisis epilépticas o tras-
tornos siquidtricos preceden a la enfermedad. Tales manifestaciones suelen
consistir en trastornos neurdticos o sicdticos, convulsiones, meningismo,
parésias y paralisis. neuritis periférica, etc.

El hallazgo tipico en la fundoscopia son los llamados *cuerpos citoi-
des” (58) que se observan como manchas blancas en la retina.

En ausencia de diabetes o hipertensién, este hallazgo es sugestivo
de un L.E.S.

nes,

Datos de laboratorio.

L.a anemia es un dato frecuente, siendo su frecuencia de un 6050 a
un 77.5% (1,19); usualmente es del tipo normocitico normocrémico. La
causa posiblemente es una depresién téxica de lag médula Osea, o lesiones
wvasculareg de la misma (58).

La anemia Remolitica puede resentarse en el curso de la enfermedad
© al inicio de ésta; generalmente es del tipo Autoinmune. L.a prueba de
Coombs es ositiva en estos casos e incluso puede permanecer positiva du-
ranfe las remisiones.

La eritrosedimentacién de los glébulos rojos estd elevada durante las
exacerbaciones, persistiendo a veces esta elevacidén durante lag remisiones.

La leuccbonea con linfocitosis es frecuente. Valores por debajo c¢e 4.5000
hen sids encontrados casi en las dog terceras partés de los casos (19). Con
los nuevos métodos de lg inmuno-fluorescencia se han demostrado globuli
mas antinucleares circulanteg contra los ntcleos de los glébulos blancos
{21, 47, 59, 64). Estas globulinas anti-nucleares estdn relacionadas con las
gamma g obulinas. Algunos autores (47) han demostrado estos “factores
antinucleares” en el suero de DParientes de enfermos de L.E.S.

La trombocitopenia es un hallazgo mucho menos frecuente que la a-
memia v la leucopenia.

La hiperglobulinemia, con una inversién de la relacion A/G, es un
hallazgo relativamente comiin. Generalmente es a expensas de la gamma
globulina, menos frecuentemente de la beta.
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Esta hiperglobulinemia es la causante de las alteraciones de las prue-
bas hepéticas de Hanger y timol, que frecuente son positivas, en ausencia
de dano hepatico.

Por los métodos de la Inmunofluorescencia es Posible demostrar autoanti-
cuerpos antinucleares; éstos atacan eritrocitos, plaquetas, leucocitos, etc.

Estad demostrado que pueden presentarse reacciones positivas falsas
para la sifilis. Estas pueden préceder a veces por mucho tiempo, a un L.E.S.

La frecuencia es variable, del 9 al 87% (58). En estos cascos, para ¢zmos-
trar que es una prueba bioldgica falsa y que no se trata de una sifilis, pue-
de hacerse la prueba de inmovilizacion de]l treponema, que €s especitica
para la ltes. La causa de esta falsa positividad paréce estar en relacién coa
las anormalidades de las proteinas séricas (hiperglobulinemia).

En 1948 Hargraves y cols. descubrieron la cal. LE en la médula ésea
de enfermos de L.E.S. Este fendémeno puede ser demostrado en médula ésea
y sangre periférica de pacientes con L.E.S.

Este fenomeno tiene lugar por la reaccién de un componente del
plasma perteneciente a un paciénte enfermo, con elementos blandos de mé-
dula 6sea o sangre.

La célu'a LE (figs. 2, 5) es un leucocitp maduro, que contiene un
cuerpo de inclusién rojo ptrpura. Se cree que la mayoria son neutréfiles,
pero otrog tipos de leucocitos pusden participar del fenémeno. E] cuerPu
de inclusién procede de los nicleog de leucocitos y consiste de acido deso-
xirribonucleice despolimerizado parcialmente; la sustancia nuclear altera-
da es fagocitada por leucocitos normales produciéndose la céluly LE. E}
cusrpo de inclusién ocupa casi todo el elucocito, quedando su nucleo re-
chazado a la periferia.

La roseta LE (figs. 2, 5), es el segundo fendémeno caracteristico, ¥
generalmente se encuentra juntamente con la célula LE en la misma pra-
paracién. Las rcsetas son conglomerados de leucocitog de apariencia nor-
ma', rcdeando una masa color rojo purpura.

Para que tenga lugar e] fendmeno LE se necesita la participacién de
3 elementos bésicos:1) un factor plasmatico (Factor LE), relacionado com
lag gamma globulinas, este factor es una sustancia distinta de la gamma
gobulina, y produce lisis de los nucleos celulares; 2) material nuclear, que
procade de los leucccitos; éste es el resultado de Ja accién del m=aterial nu-
clear y el factor LE)y 2) las célulag fagociticas (leucocitos, usualmente po-
linucleares neutréfilos), que engullen el material nuclear alterado.

E] factor LE es capaz de cruzar la barrera placentaria. Epslein y
Liit (22), reportan un caso de un recién nacido con lupus eritematoso dis.
coidz, hijo de una paciente que adolecia de esta enfermedad, y en el cual
se pudo deémosirar células LE, comprobandose asi 1z transmisién del fae-
tor LE de madre a hiip a través d: la p'acenta (35).

Las célules LE han sido demostradas en ctras enfermedades como )a
esclerodermia, pollarteritis, desmatomiositis, fiebre reumética, artritis reu-
matoidea, leucemia, mieloma multiple, etc. También se han llegado a pro-
ducir verdaderos s‘ndromes luvoidicos, con células LE vositives, nor Ja ad-
ministracién de hidalacina, penicilina y pronestil (procainamida). Los signes
y sintomas de la eénfermedad desaparecen al suprimir las drogas.

Diagndéstico.

A veces el diagndstico es facil, pero en la mayoria de los casos se di-
ficulta mucho por la versatilidad de las manifestaciones clinicas.

Segin Armas-Cruz (1), el diagnéstico deberd ser sospechado en Jos
casos siguientes: a) artropatfas con un curso deésusual, con marcados sinio-
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mas constitucionales, signos de nefritis, compromiso de serosas, asociado
con neumopatias, alopesia, sindrome de Raynaud, linfadenopatia, etc. b)
Nefropatias atipicas, esPecialmente si se acompafian de fiebre, artritis o de-
rrame pleural concomitante. ¢) Poliserositis o pleuresia, especialmente si
es bilateral y se acompana de otras manifestaciones como artritis, nefritis o
sintomas constitucionales. d) Fiebre prolongada de etiologia indetermina-
da, especialment® si coincide con alguno de los sindromes anteriormen-
te mencionados. e) Sindrome de Raynaud, especialmeéente si se acompana
de fiebre, nefritis, artrepatia, compromiso de serosas o neumonitis. Equimo-
sis no explicada por causas locales o generales; a veces ésta Puede ser la
primera manifestacién de un L.E.S. g) Cualquier alopesia. h) Cambios en
el fondo de ojo no explicados por hipertensidén, diabeteg o nefropatia.

Los hallazgos de laboratorio bésicos para acentar tal diagnostico son
{58) : velocidad de sedimentacién aumentada, leucopenia, anemia, cambios
en las proteinas séricas, test de células LE positivo, test de floculacién po-
sitivos, trombocitopsnia, anemia hemolitica y test serolégicos positivos fal-
s0s para la sifilis.

Pronéstico y curso clinico.

La enfermedad termina siempre con la muerte. Generalmente ésta
ocurre como promedio 5 afios después de haberse iniciado los sintomas. Sin
embargo, la supervivencia es variable, se han reportado casos de pacientes
que han vivido hasta 30 aficg con su enfermedad (58). Mas raramente el
curso clinico es fulminante, sobreviniendo la muerte en breve tiempo.

E] curso de la enfermedad se caracteriza Por remisiones y exacerba-
ciones, ain sin ningln tratamiento. La remisién varia de meseg a aflos,
siendo entonces el paciente casi asintomético.

Hay factores precipitantes iniciales como son lag infecciones, expo-
sicién a la luz solar, alergias y vacunaciones,

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

Tratamiento.

No existe un tratamiento eficaz. Este estd €ncaminado g lograr las
remisiones y a disminuir la severidad de los sintomas.

Medidas generales como reposo, buena nutricién, vitaminoterabia,
evitan la exposicién a la uz solar, etec.

El tratamiento de complicaciones, log sindromes urémicos o la ICC
se tratardn como tales; las infecciones se trataran con el antibidtico adecua-
do segin el caso.

Como se expuso anteriormente no hay tratamiento especifico, pero
consideraremog como tal a la terapia a base de salicilatos, esteroides y /o
antimalAricos.

Los salicilatos tienen relativamente poco uso en el tratamiento del
del LES, recomendandose en los casos en que los esteroideg estidn con-
iraindicados.

Los antimaldricos méas usados son los del grupo de las 4-aminoquino
finas, siendo la hidroxicloroquina la mas empleada por ser la menos téxica
del grupo.

Tienen la ventaja de que al administtarlos juntamente con los este.
roides la dos de estos Gltimos se reduce notablemente (15, 16). Los este-
roides adenocorticales son valiosos tanto por su accién antiinflamatoria,
como por la supresién de las reacciones autoinmunes.
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Los citotéxicos como la mostaza nitrogénads estdn en vias de expe-
rimentacién.

B. ESCLERODERMIA
La clasificacién que he usado es la adoPtada por la Clinica 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

Clasificacion.

Se clasifica en tres grupog o variedades: morfea, morfea generaliza-
da y esclerodermia lineal (60, 61).

Definicién.

La morfea es basicamente una substitucién de la piel, y a veces, del
tejido subcutdneo por tejido conectivo. Se caracteriza por induTacién progre-
siva hasta llegar a esclerosis del tejido conectivo.

Frecuencia.

Predomina en el sexo femenino.

Etiopatogenia.

De causa desconocida, algunos la han querido relacionar a traumatis-
mos o alteraciones enddcrinas. Otros autoreg la atribuyen a anormalidades
de la columna vertebral, como espina bifida, especialmente en la variedad
en “banda”.

En los casos de esclerodermia con hemiatrofia facial se ha demostra-
do neuritis interstica] del trigémino, o alteraciones del ganglio de Gasser.

La frecuente asociacién con anormalidades de] sistema nerviosd cen-
tral hace sospechar alguna relacién con éste.

Datos de laboratorio.

No hay examenes especificos en la esclerodarmia localizada.



(1931) demuestra los hallazgos patolégicog en el intestino delgado. Goetz
recientemente propone el término “esclerosis sistematizada difusa”,

Anatomia Patolégica.

Los primeros cambios son en el color de la piel, tomando general-
mente la coloracidén violacea, luego esclerosa amarillenta o con. centro blan-
quecino; a la palpacién de la sensacién de induracién cuando las lesiones son
activas Poseen un halo violdceo. Lios cambios evolutivos consisten en blan-
queamiento y engrosamiento de la porcién central de la lesidn, con desapa-
ricién gradual del halo viol4dceo, y posteriormente hiperpigmentacién. Estos
cambios son irrzversibles.

El estudio histolégico sélo revela al inicio edema e infiltracién linfo-
citaria con tumefaccién de lag fibras colagenas. A] evolucionar la lesién
desaparece toda evidencia de inflamacién de la dermis y se presentan fe.
némenos de fibrosis y hialinizaciéon de las {ibras coldgenas. Las fibras elas-
ticas se fragmentan, los anexos cutédneog se atrofian, y los pequenos vasos
presentan fenémenos oclusivos. Observamos entonces una marcada atrofia
de la piel. En el tejido celular subcutéreoc pueden d€positarse sales de calcio.

Prondéstico.

La forma en p'acas presenta usualmente involucidén espontan€a, rara-
mente prozresa hasta la forma sistematica.

La forma €1 nada se caxgacteriza por la grogresién lenta de las lesio.
ries, sin tendencia a las rémisiones.

Tratamiento.

Al presente no hay un tratamiento satisfactorio. La terapia a base
de bismuto ha sido insatisfactoria, lo mismo que la antimaldrica (15, 16, 45).
Los corticosteroides generalmente no aportan ningin beneficio cuando som
administrados Parenteralmente, pero se ha obtenido regulares resultados
con las formag tdpicas.

Las altas dosis de vitamina E se¢ han recomendado sin obtener bue-
nos resultados.

En la forma “en golpe de sable”, la cirugia plastica puede ser de va-
lor.

ESCLEROCDERMIA GENERALIZADA
Definicidn.

Talbott y Ferrandis (58) la definen como “un proceso crénico, progre-
sivo y generalizado del tejido conjuntivo con especial predileccién por los
vasos pequefios y con manifestaciones en piel, tejido celular subcutaneo,
musculos y visceras”.

Son las lesioneg cutdneas las que facilitan e] diagnéstico, siendo em
los casos avanzados ficilmente reconocibles,

Resena historica.

Las primeras descripcioneg de esta enfermedad se atribuyen a Lewin

v Heller (1895), a Zacutus Lusitanus (1634) y a Curzlo de Néapoles (1752). A

Gintrac (1847) se atribuye el uso del término “esclerod€rma”. Lihibierge y

Weissenbach describen la entidad clinica de calcinosis con esclerodermia.

Ehrmann (1903), describe los trastornos esofagicos 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 casos con evidencia patolédgi-
ca de esclerodermia, désmatomiositis y L. E. S.

Frecuencia.
Aunque no es una enfermedad comiin, tampoco es muy rara. Es mas
frecuente en €l sexo femenino, y en los decenios 4o. y 50. de la vida.

Relacidn con otras enfermedades del colageno.

Aungue al inicio puede confundirse con una artritis reumatoidea, los
signos y sintomas articulares son menos prominentes que en el LLE.S. y en
la dermatomiositis.

Se han descrito varios casos de formas mixtas, asociada a derma-
tomiositis (5, 7, 29 y 50), incluso algunos autores han descrito lo que ellas
Haman una “escleromiositis” Se han reportado casos con evidencia patoid.
gica de esclerodermia, dermatomiositiy y L.E.S.

Etiopatogenia.

Se desconoce la etiologia de la enfermedad. Como a las otras enfer-
medades del coldgeno, se le ha considerado como una “enfermedad por
autoinmunidad”. ;

La simetria de las lesiones y la asociacién con €l fendémeno de Ray-
naud sugieren una patogenia vasomotora con disfuncién del! sistema ner-
vioso auténomo.

Otra hipétesis emitida ha sido la de la disfusién endécrina, especial-
mente de las glandulas paratiroides (frecuente asociacién con calcinosis
difusa).

Anatomia Patolégica.

Las lesiones de piel demuestran atrofia de la epidermis, aplanamien-
fo de las papilas, atrofia de los anexos y fragmentacién del tejido el!stico
del corion. Este aparece méas denso que lo habitual debido al edema, proli-
feracién y fusién de las fibras del coldgeno, que ocasionalmente muestran
degeneracién fibrinoide. Las pequefias arterias del corion se encuentran
engrosadas y estrechas. Luego se desarrolla edema e infiltracién de mononu-
cleares. En la fascia muscular como en €l musculo mismo, y en diversas
visceras, especialmente el corazén, y los pulmones, suele estar aumentado
el tejido coldgeno. El eséfago, estdmago e intestino presenta atrofia de!
miuisculo liso v fibrosis de la submucosa. Es frecuente la ulceracién del ter-
cio interior del eséfago. QOcasionalmente locs rifiones muestlan una lesién
peculiar, con engrosamiento considerable de la intima en lag arterias inter-
lobulares, Jo que ocasiona necrosis isquémica de la cortera renal.

Las lesiones iniciales v de mayor extensién de la piel se localizan con
frecuencia en las manos, los antebrazos y la cara: mas raramente en &l cue.
llo, el tronco y las porciones proximales de los brazos.

Manifestaciones clinicas

Al comienzo es dificil diferenciarla de la forma localizada. El inicio
es insoidioso, con malestar general, fiebre, artralgias y parestesias de las
extremidades. En los casog ya bien establecidos, son las lesiones de piel las
mas llamativas. -~
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La esclerosis y atrofia de la piel de la cara da a los pacienteg el as-
pacto de “momias”.

La esclerodactilia es uno de los hallazgos mas comunes, encontran-
dose frecuentemente depdsitos de calcio en el pulpejo de los dedos, asocia-
dos a ulceraciones de dificil cicatrizacién. La contractura en flexién eg co-
man. r

Cuando sz asocia la esclerodermia a calcinosis difusa, se le denomina
s‘ndrome de Thiblerger-Weissenbach; esta calcinosis se presenta en las
4reas sometidas a presién y en la cintura axilar y pélvica. La calcinosis vis-
cera] afecta generalmente a corazén y rifiones.

Los trastornos vasoespiticos periféricos pueden constituir e] inicio
de la enfermedad en la tercera parte de los casos, E] fendmeno de Raynaud
es comun, complicindose a veces de gangrena distal de las extremidades;
a veceg precede por muchos afios a la enfermedad, siendo més comin 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 cardiacas son generalmente tardias, traduciéndose clini-
camente por una insuficiencia cardiaca.

El aparato digestivo se halla comprometido en el 60 a 80% de los ca-
sos (42, 50). El 4rgano maéas frecuentemente afectado es el eséfago, siendo
la disfagia un sintoma predominante; ésta depende de falta de peristaltismo
y elasticidad del eséfago, mas que de obstruccién mecénica, Las nduseas y
vémitos, dolor abdominal, diarrea y estrefiimiento, estdn relacionadas ge-
neralmente con lesién, del tubo digestivo, especialmente el intestino delgade.

Se han reportado sindromes de mala absorcién secundariy a lesiones
de esclerodermia en el intestino delgado (30).

La uremia y la hipertensién suelen presentarse en las etapas fina-
les de la enfermedad.

Con alguna frcuencia se encuentra una neuropatia periférica.

Se ha observado la asoclacién de cataratas y esclerodermia en va-
rios miembros de una familia, constituyendo el llamado sindro de Roth-
mund o Werner. :

Datos de laboratorio. :

No hay un test diagnéstico especifico para la esclerodermia sisté.
matica. Durante las fases activas de la enfermedad, podemos -encontrar a-
némia normocitica normocrémica, elevacién de la elitrosedimentacién,
hiperglobulinemia e inversién de la relacién albumina-globulina.

Por métodos de inmunofluorescencia se pueden demostrar anticuer-
pos antinucleares en el suero de los paciéntes.

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

El estudio radiografico de los dedos demuestTa atrofia y absorciém
de las falanges terminales. El estudio fluroseépico y radiolégico del tube
digestivo presenta imagenes sugestivas de la enfermedad. La radiografia
del térax, cuando hay sintomatologia respiratoria, puede demostrar fibrosis
difusa; este cuadro radiolégico a veces es dificil diferenciarlo del sindrome
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 infiltra-

c¢ion linfecltaria,

dadls oo P -

Fig. 7. Biopsia de un ‘aso de
esclerodermia localizada.

Epidermis marcadamente atré-
fica. Tejido celular subcutineo s
mamente fibroso, con marcada de-
generacion de la fibra coligena.
1,08 anexos de piel practicamente
han desaparecido.

Fig. 8. Muestra de pancreas de
un caso de poliarteritis nodoesa.
Hay proliferacién fibrob'dstica
de la tinica media y la adventi-
cia, con infiltracion de ‘cel, plas-
méticag, linfocitos y eosinofilos.




Diagnéstico.

Es facil cuando hay lesiones dermatolégicas tipicas y el cuadro se
acompafia de artralgiag y/o sindrome de Raynaud. Al inicio se presentan
manifestaciones generales inespecificas. Hay que hacer un diagnéstico di.
ferencial con el resto de enfermedades del co'dgeno (Anexo 1).

Cuadro clinico

Su curso y duracién son imprevisibles, siendo generalmente de evo-
Jucién crénica. Inevitablemente termina con la muerte.

Tratamiento.

Igual que el resto de enfermedades del tejido conectivo no hay tera-
pia especifica.

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

Se han usado algunos firmacos como el para-aminobenzoato de po-
tasio (POTABA). El Relaxin ha dado sorprendentes resultados (13), mejo-
rando las lesiones de esclerosis de piel y los fenémenos vasospésticos. Se
cree que actiia aumentando la elasticidad de la piel.

Otra drogh usada es el 4cido etilencdiaminotetrascético disddico
(EDTA), que se cree actiia ablandando la piel (15, 16).

C. DERMATOMIOSITIS
Definicién.

Talbott y Ferrandis la definen como (58): *“Inflamacién no supuran-
te de piel y musculos de fibra estriada, que suele teéner un comienzo insi-
dioso, con debilidad progresiva, dolores musculares y lesiones cuténeas”.

Cuando se asocia con neoplasias, después de la extirpacién de éstas,
se ha visto en un pequefio nimero de casos, curacién de la enfermedad.

Las caracteristicas patolégicas mas conspicuas se Tefieren al compro-
miso muscular.

Historia.

Wagner en 1887 describe los primerog casos. Hepp la describe con
el término de seudotriquinosis y Unverricht con el nombre de “polimiosi-
tis aguda progresiva”. Este 1ltimo autor posteriormente propuso el nombre
de dermatem nsitis, Steiner y Oppenheim enfatizan la semejanza de la der-
matorr’~ '~ n la escleroderma.

Frearencia,

Pa== ithois (19) ocupa el segundo lugar en frecuencia después del
L.E.S. _ <>t frecuencia ocurre entre los decenios cuarto y quinto de la
vida. T " ~mun en el sexo femenino, en la Telacién de 3:2.

~~n otras enfermedades del colageno.

Puede haber un  “traslape” con otras enfermedadeg del grupo; sin
embe “2 mas frecuente es con la escleroderma. Algunos au-
tores e - =~ ~~ -e trata de la misma enfermedad.
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Dermatomiositis y neoplasias. ) oo

La asociacion de dermatomiositis y neoplasias no es rara, Williams
{62) en una revisién de la literatura mundial la encontré en €l 15.3% de los
«asos .Este mismo autor encontré que en orden de frecuencia las neoplasias
mas comunes son: 1) estémago, 2) mama, 3) pulmén, 4) ovarios, 5) vesicu-
Ja biliar, colon y recto, y 6) rindm, utero y laringe. Otras neoplasias como
linfomas, leucemias, mieloma multiple, etc., son mas raras.

Para otros autores son el carcinoma de la mama y del cvario los méas
zomunes (58).

Al suprimir la neoplasia may una mejorfa clinica, para luego seguir
la enfermedad su curso habitual hacig la muerte.

Se afirma que cuando existe esta asociacién, la dermatamiositis es
provccada por las toxinag de la neoplasia.

Etiopatogenia.

La etiologia y el mecanismo de produccién son desconocidos. Moder-
mamnente hay fuerte tendencia a considerarla como una enfelmedad de Au-
ioinmunidad. -

Anatomia Patolégica.

Generalmente no existen grandes alteraciones macroscépicas. Los
sambios en log qnusculos estriados son frecuentes, o bien erupciones cuta-
meas y, algunas veces, adenopatia y esplenomegalia (28). Los cambios his.
toldgicos de la piel no son caracteristicos. Difusag o focales pueden ser las
Zesiones microscopicas del musculo. Ocasionalmente se hallan limitadas a
um segmento de un solo musculo. Las fibras musculares muestran prolife.
zacién de los nucleos del sarcolema, y en algunos casos células gigantes y
diversos grados de atrofia, necrosis, pérdida de la estriacién, hialinizacién,
fragmentacién o degeneracién grasosa. En el tejido intersticial, mas abun-
danie de lo normal, hay infiltracién moderada con linfocitos e histiocitcs.
¥a las pequefiag arterias, asi como en las arteriolas, se aprecia englrosa.
miento de su pared, con la consigulente disminucién de calibre.

Muy rara vez el miocardio sufre de cambios similares a los del muscu-
To esquelético. Se han descrito tamkién infiltraciones celu'ares perineurales.

Manifestaciones clinicas.

El inicio es incidioso, con febricula, malestar general y mialgias mo-
deradas. En la tercera parte de los casog el inicio es brusco.

Las manifestaciones cutineas sz présentan a] inicio de la enferme-

alzd en mas de la mitad de los casos. Log elementos méas conspicuos son el
edema y eleritema. El edema tipico es e] palpebral, sélo o asociado a erite-
ma y edema de la cara; ralamente es geveralizado, siendo generalmente
blando, raramente duro como €n la esclerodermia. No tiene relacién con el
estado cardiaco-rénal.
El eritema facial es también comun, con o sin €dema concomitante. El as-
pecto de la cara del paciente es descrito como de “hediotropo”, por el tinte
violdceo de parpados y cara. Ocasionalmente hay eritema en “mariposa”.
La cara y la “V” del cuello son los sitios predilectos del aritema.

Fn las fases tardias de la enfermedad las lesiones de piel sufren alte-
raciones, consistiendo principalmente en pigmentacién, atrofia y telana
grectasias.



Las mialgias y especialmente la debilidad muscular (7,43), son sinto-
mas altamente significativos; siendo las grandes masas musculares las més
frecuentemente afectadas. Las lesiones son generalmente simétricas. Los
musculos distales son mas raramente tomados que los proximales, de ahi
la conveniencia de biopsiar estos Gltimos, especialmente e] del toides.

La palpacién de las masas musculares es sumamente dolorosa. Al
inicio los musculos estdn hinchados, finalmente hay marcada atrcfia. La
marcha es vacilante y los movimientos son desérdenados.

Raramente son tomados los musculos facia'es, laringecs, intercosta-
les v oculomotores.

Las articulaciones rara vez estdn tomadas, y los dclores més depen-
den de lesiones de los tejidos periarticulares (tendones, musculos, etc.).

El corazdn ocasionalmente participa del proceso. Las manifestaciones
clinicas son lag de una miocardiopatia, menos frecuentemente un sindfome
endocardico o pericardico.

El vasospasmo periférico puede presentarse al inicio o durante fa €vo-
lucién del proceso, se manifiesta por parestesias, acrocianosis o fenémeno de
Raynaud, provocada por el frio.

La participacién de] tubo digestivo es comun. El sintoma mas fre.
cuente es 12 disfagia gue se encueanfra en el 5096 de los casos (42). Néu.
seas, vomitos y ciarrea son sintomas menos comunes. Dada la frecuencia
con que se asocia con neoplasia hay ‘que descartar siempre un tumor del
tubo digestivo.

Batos de laboraterio.
No hay pruebas especificas diagndsticas.

La elevacion de las transaminasas séricas es un dato sumamente va.
lioso (43) y esté relacionada con la necrosis muscular, La creatinuria es o-
tro dato de laboratorio sumamente Gtil y también estd relacionado con la
destruccién muscular.

La velocidad de sedimentacién de los erirocitos casi sizmpre esta
elevada.

En la mayoria de los casos se demuestra una anemia rormocitica
normocrémica, con ligera leucocitosis y linfopenia relativa.

Las proteinas totales estdn disminuidas, pero la re'acién albumina-
globulina estd conservada.

Diagngstico.

Todo cuadro atipico, con artralgias y mi2lgias, con manifestaciones
generales leves o severas debe obligarnos g descartar una dermatomiositis.
Fs la biopsia muscular Ja que hara el diagnéstico. Los sitios ideales para
practicarla son los musculos deltoides y pectoral mayor.

Curso Clinico.

En la inmensa mayoria de los casos termina con la muerte, En la mi-
tad de los cosas evoluciona en forma de remisiones y exacervaciones.

Cuando se asocia a un n€oplasma puede remitir temporalmente al
resecarlo.

Las infecciones intercurrenteg son sumamente comunes, y pueden ser
causa dirécta de muerte.

La caquexia y la invalidez caracterizan los estadios finales.



Tratamiento. o

No existe ningin medicamento especifico para la enfermedad. Los
cuidados generales son sumamente basicos.

La ACTH y los corticosteroides son poco beneficiosos.

Anabdlicos proteicos y saleg de potasio, se recomiendan por la in-
fluencia beneficiosa que pueden tené€r en la catabolia muscular.

D. POLIARTERITIS

(PERTARTERITIS NODOSA)

Definicion.

La poliarteritis nodosa es una enfermedad generalizada, de evolucién
crénica o subagude, y frecuentemente fatal, que se caracteriza por lesién de
las arteriolag y arterias de mediano calibre. La lesién vascular €s disemina-
da y difusa, por lo que la sintomatologia es proteiforme (7, 8, 9).

Historia.

Kussmaul y Maier en 1866 la designan como ‘“periarteritis nodosa”.
Reokitanski descrike lag lesiones patoldgicas de los vasos en esta enferme-

dad.
Clasificacion.

La clasificacién mas til s la de Zeek modificada (8). Es valiosy ya
QqUe hace bésicamente 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-
fio, particularmeénte del tracto gastro-intertinal, rifiones y miscu-
los, y clinicamente manifestada por fiebre, mialgias, hipertensién,
enfermedad renal, desérdenes gastrointestinales y neuropatia.

2) ANGEITIS POR HIPERSENSIBILIDAD
Es una reaccién inflamatoria aguda de pequenos vasos, particular-
mente de corazén, pulmon€s y rifiones, usualmente termina con
insuficiencia renal.

3) ARTERITIS REUMATICA
Inflamacién de pequefias arterias de corazén y pulmones en 2socia.
cién con fiebre reumdtica severa.



4) ANGEITIS GRANULOMATOSA
Lesiones vasculares acompafiadas por granulomas con eosinéfilos y
célulag gigantes, presentdndose con severos, sistémicos y difusos
sintomas respiratorios.

5) ARTERITIS TEMPORAL
Lesion€s loca’izadas a arterias craneanas.

6) MISCELANEAS
Vasculitis en asociacién con L.E.S. artritis reumatoidea y otra
colagenopatia.
Por la clasificacién anterior puede verse lo complicado del problema

en lo que respecta a esta entidad clinica. Abordard la forma clasica.

Un autor ha propuesto para todas las entidades anteriores el nom-
bre genérico de “angeitis necrotizante”, ya que todas pré€sentan una reaccién
inflamatoria con necrosis fibrinoide de las tres capag (8).

Frecuencia. - ( !

Es la mé&s rara de las aqui estudiadas. Los hombres padecén en el
$0% de los casos. La edad mas frecuente es entre los 20 y los 50 afos.

Relacién con otras enfermedades del colageno.

Se puede asociar g la mayoria de las colagenopatias, pero eéspecial-
mente lo hace con el reumatismo poliarticular agudo.

Etiopatogenia.

Es la enfermedad del grupo en que los factores etiopatogénicog pa-
Tecen més claros. Las principales hipétesis ca€n en el grupo de las siguien-
tes 4 categoriag (7, 8, 9, 33): agentes infecciosos, sensibilidad a las drogas,
sensibilizacién bacteriana e hipertensién.

Los agentes infecciosos no han hecho una prueba convincente.

De las drogas, son los sulfamidados los que han demostrado jugar
papel etioldégico importante en su produccién.

La sensibilizacidn bacteriana y la hipertensién han demostrado jugar
papel importante en buen nimero de casos.

La Autoinmunidad tiene también sug adeptos.

Anatomia patolégica.

Las lesiones vasculares tipicas sg van en las arterias de tipo mus-

cular (mediano calibre), arteriolas y ocasionalmente en venas. Hay predi-
leccidén por los sitios de bifurcacién de las arterias de mediano calibre.
_ Las lesiones vasculares evolucionan en 4 etapas: 1) degen€rativa:
hay degeneracién hialina de la tnica media, 2) inflamatoria: infiltracién
de la media y la adventicia con neutréfilos, eosinéfilos, linfocitos y células
plasméticas, 3) granulomatosa: proliferacién fibroblasticy de la media y la
adventicia, disminucién de polinucleares y aumento de células plasméticas,
linfocitos, y eosinéfilos, 4) curativa: la inflamacién ey reemplazady por ci-
catriz y fibrosa.
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Las artérias mas comunmente afectadas son las del tracto gasiroim-
testinal, musculos y rifiones.

Manifestaciones clinicas .

No se puede establecer un patl'én sintomatico. Las manifestaciones
son difusas, en relacién con las arterias afectadas.

Los diagnésticos presuntivos girap alrededor de artritis, reumatisme,
miositis o neuritis (38). Casi siempre hay un proceso infeccioso en relacid@e
con €. inicio de la enfermedad.

Tl cuadro clinico puede adoptar las siguientes formas: 1) enferme.
dad febril inespecifica, subaguda o crénica, 2) enfermedad abdominal atipi-
ca, 3) padecimiento renal primario y 4) combinacién de manifestaciones
d= polineuritis y polimiositis (14).

1. PIEL. —Hay lesiones dermatol6égicas en la cuarta parte de los ca-
sos. Los nédulos subcutdneos de las paredeg vasculares son relativamenis
comunes.

2. APARATO LOCOMOTOR. — Las mialgias son frecuentes, asf
como lag artralgias. La flogosis articular es rara.

3. APARATO RESPIRATORIO. — E] sindrome caracterizado por
asma bronquial, eosinédfilia ¢ imagen radiolégica de sindrome de Loeffler s=
ha reportado en la poliarteritis. Err un 25% de los casos hay compromiss
d=] 4rbol vascular pulmonar.

4. APARATO CIRCULATORIO. — El compromiso caldiaco puede
estar en relacién con alteraciones vasculares de endocardio, miocardio o pe
ricardio, o bien ser consecuencia de la hipertensién arterial.

5. APARATO DIGESTIVO. -— Este aparato estd tomado en el 50 =
70% de los casos. El compromiso vascular invade estémago, intestinos, me-
senterio, peritoneo, pancreas, vesicula biliar e higado.

E| dolor abdominal es de log sintomas mas costantes. Puedén preser-
tarse hematemesia y melena.

En las vasculitis alérgicas, la participacién del aparato digestive es
mencs frecuente.

6. APARATO URINARIO. — Usualmente hay lesién de] arbe! vas-
cular renal. Es el grupo de las arterias arqueadas, interlobulares y las ar.
teriolas, los mas frecuéntemente fomados.

Harvey encontrd hipertensidn en el 60% de log casos de su serie

Las manifestaciones clinicas resultantes de este tipo de lesidn, se fre-
ducen en glomerulonefritis, nefrosclerosis, infartos renales, ete.

7. SISTEMA NERVIOSO CENTRAL Y PERIFERICO. — E] SNC.
es frecuentémente afectado, pero lo es més el sistema nervioso perifériee.
Aproximadamente en la mitad de los casos hay evidencia clinica de neuritis
periférica,



Datog de laboratorio. .
No hay prueba especifica diagnéstica de la enfermedad.

Es frecuente una leve anemia normocitica normocrémica. El leuco-
grama revela un nimero normal o moderadamente elevado de leucocitos con
discreta neutrofilia. La eosinofilia €s un hallazgo sumamente comin, en-
contrandose en més de los dog tercios de los c@sos.

El estudio radiolégico del térax puede ser de valor, presentandose
generalménte una imagen de neumonitis.

Diagnéstico.

El diagnéstico clinico es sumamente dificil. Eg la blopsia, especial-
mente de un musculo, el procedimeinto diagnédstico mas util.

Curso clinico.

La duracién de la vida en los casos de poliarteritis es variable, des-
de algunos dias hasta muchos afios. La invasién del rifién, corazén o S.N.C,
es de prondstico sombrio.

Tratamiento,

No existe tratamiento especifico. Las mialgias y artralgias ceden a la
terapia con salicilatos. En los casos s€verog se recurre a los corticosteroides.

La fisioterapia es beneficiosa en algunos casos.
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SEGUNDA PARTE

- CAPITULO III

DESARROLLO DEL TRABAJO

A. MATERIAL. Y METODO

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

Al hacer referencia a la incidencia anual de casos, se hace de acuer-
do al afo en que se hizo ¢] diagndstico de determinada enfermedad.

Para incluir los casos en el presénte estudio, se hizo en base de cier.
tos requisitos basicos de acuerdo a cada enfermedad, a saber:

Lupus eritematoso discoide crénico,

1) Confirmacién del caso por biopsia.

2) Auséncia de manifestaciones generales.

3) Un test positivo para célula L.E. no excluye e] diagndstico mien-
tras no hay evidencia de sistematizacién.

Lupus eritematoso sistematico.

1) Cuadro clinico muy sugestivo, con participacién de varios siste.
mas, datos de laboratorio y gabinete qu= refu€rzan e! diagnésti-
co, con © sin un test positivo para célula L. E.

2) Diagnéstico patoldgico por medio de biopsia o autopsia.

Dermatomiositis.

Cuadro clinico compatible, pero con confirmacién patolégica po! biop-
sia muscular o por autopsia.

Esclercdermia localizada.

1) Lesiones dermatoldgicas sugestivas.
2) Confirmacién por medio ds biopsia.
3) Ausencia de sistematizacién.

Esclerodermia sistematica.

1) Lesiory>s dermatolégicas compatibles, manifestaciones genera'es
v evidencia de dis€minacién.
2) Conformacién por biopsia o autopsia.

Poliarteritis nodosa.

Cuadro clinico compatiible copn compromiso de varios 6rganos o siste-
mas, pero aunado a una biopsia sugestiva.
Todos los casos del presente estudio 1'€naron los requisitos y criterios
anteriormente expuestos.
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No se pretende con este trabajo afirmar la situacién en cuanto a fre-
cuencia y modalidades clinicas de las enfermedades del tejido conectivo en
nuestro pais, ya que sélo represénta la muestra del primer centro hospita-
lario del pais y no la del pais entero. Por otra parte, la frecuencia real en
nuestro meédio tampocoe es expresada a cabalidad, ya que muchos casos
tipicos no se incluyeron por no tener su respectiva biopsia o por hab:rse

extraviado !a contestacién de ésta.
B. PRESENTACION DE LOS DATOS
FRECUENCIA DE LAS ENFERMEDADES DEL COLAGENO

En la década de 1953-62 se registraron en el Hospital Rosales 79 ca-
sos comprobados de Lupus Eritematoso, Esclerodermia, Dermatomicsitis y
Poliarteritis nodosa (Cuadro 2).

CUADRO 2

CASOS DE LUPUS ERITEMATOSO, ESCLORODERMIA, DERMATO-

MIOSITIS Y POLIARTERITIS NODOSA, REGISTRADO EN EL HOS-
FITAL ROSALES 1953 — 1962.

ENFERMEDAD FORMA CLINICA No. DE CASOS PORCENTAJE

Lupus Eritematoso Sistémica 36 45.6%
Discoide crénico 29 36.8%

Fsclercdermia Sistémico 8 10.0%
Localizada 1 1.3%

Dermatomiositis 4 5.04%
Poliarteritis nodo:g Clasica 1 1.3¢97
TOTALES: 79 108.09,

LUPUS ERITEMATGOSO DISCOIDE CRONICO

Frecuencia

En total se encontraron 29 casos de Lupus Eritematoso Discoide cré-
nico, de los cualeg 27 pertenecian a la forma DISCOIDE LOCALIZADA v
2 a la forma DISCOIDE DISEMINADA. Los 2fios en que mAas casos se re-
gistraron fueron 1958 y 1961 (Graf. 1).

El mayor niimero de casog se registré en el grupo etario de los 21 a
40 afos. El sexo predominant: fué el femenino con 23 casos (Graf. 2).

Iocalizacién de las lesiones.
Las lesiones de piel, predominaron en la cara, encontrandose en todos
los casos. La tipica lesién en “mariposa” se encontrs en 13 de los 29 casos.

Oiros sitios {fueron menos afectadog (Graf. 3).
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GRAFICA No, 1
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GRAFICA No. 3
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Manifestaciones generales y hallazgos de laboratorio.

No se presentaron manifestaciones generales en ningan caso, tampoco
anemia, ni serologia para sifilis postiva. En un caso se encontré un TEST

PARA CELS. LE. POSITIVO, pero sin ninguna evidencia de sistematiza-
cion.

LUPUS ERITEMATOSO SISTEMATIZADO

Frecuencia.

Se registraron 36 casos, siendo 1961 el afio en que mas se plresenla-
ron (Gréaf. 4).

Entre los 21 y 50 afiog se registraron el mayor nimero de casos. Pre.

dominé el sexo femenino con 28 casos (78%); del sexo masculino fueron 8
cascs (22%) (Graf. 5).

tiallazgos anatomopatolégicos.

1) Autopsias.

Entre log afios 1953 a 1962 se practicaron 4 autcpsias d= casos de
L.E.S., una en 1954 dos en 1960 y una en 1962 (Ver anexos 2, 3, 4, v 5).

2) Biopsia renal.
Se practicd la biopsia renal en 7 pacientes, en todos los cuales habia

sospecha o diagndstico confirmado d= L.E.S., todos también mostraban evi-
dencia de mal funcionamiento renal.

CUADRO 3

RESULTADO DE BIOPSIA RENAL

Muestra inadecuada:

Cee e i i eiee el e 3 casos
Tejido renal normal: .... ... . .. ce e e seee 2 casos
Fividencia de pato'ogia renal Glomeru_
fritig aguda .... .... .... 1 caso
Rinén de “lupus” .. .. .. 1 caso
TOTAL .... .... ... ...... T casos

Las biopsias con patologia renal fueron contestadas asi:

Caso 1. Glomérulos muy celulareg y agrandados; algunos tibules
presentan degeneracién, turbia discreta del epitelio. Algunas arterio’as
engosadas. No ‘“asa de alambre”.

Caso 2. Algunos gloméru'os presentan focos de necrosis fibrino‘de
v engrosamiento de la membrana basal glomerular en forma de “asa de a-
lambre”. Muchos tdbu'os con cilindros hialinos. Tejido intersticial muestra
focos de infiltracién linfocitaria; uno que otro glomérulo presenta imégenex
de semiluna.



Manifestaciones clinicas.

Los principales sintomas observados en el L.E.S. fueron en orden de
{recuencia: artralgias, fiebre, dolor abd‘omina-l diarrea, nauseag y vémitos
(Graf. 6). w

Los principales signos observados en el LES fueron: lesiones der-
matolégicas, anomaliag urinarias, lesién en “mariposa”, pleuresia, pérdida
de peso, pericarditis, etc. (Graf. 7)

Datos de laboratorio.

Los hallazgos de laboratorio mdas frecuentemente encontrados fueron
en orden de frecuencia: test para cel. L.E. positivo, eritrosedimentacién ele-
vada, anemia, alteracién de las pruebag hepaticas de floculacién, hiperglo-
buhnemla etc (Graf. 8).

CUADRO 41
HIPERGLOBULINEMIA Y PRUEBAS DE FLOCULACION HEPATICAS

GLOBULINEMIA HANGER Y/0 TIMOL ALTERADAS
EUGLOBULINEMIA 15%
HIPERGLOBULINEMIA 85%

TOTALES .... .... .... ...... 100%
CUADRO 5

HIPERGLOBULINEMIA Y SEROLOGIA PARA SIFILIS (V.D.R.IL.)

V.D.R.L. con HIPERGLOBULINEMIA 3 casos
V.DRL. sin HIPERGLOBULINEMIA 5 casos
TOTALES ... .... .... .... ... ... 8 casos

Evolucion.

Is sumamente dificil evaluar las evoluciones de nuestros casos.

Enfermedades asociadas.
Se estudia bajo este titu'o las enfermedades que no dependen direcc-
tamente del L.E.S. en si, aunque indirectamente tenga e] proceso lipico al-

guna influencia (Cuadro 6).

Y,
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1) Tuberculosis. — Hubo 5 casos sospechosos de tuberculosis. de
los cuales sélo ee comprobé en dos de ellos; en un caso por medio de Ja
baciloscopia,, y en otro, fué hallazgo de autopsia.

2) Neumonia. — En 6 casos se presentaron durante la evolucién
procesos neumoénicos; 4 de ellos revistieron la forma de neumonfa lobar v
2 de ellos, la de bronconeumonia.

3)Infeccién de vias urinarias. — Los criterios tomados para incluirias,
fueron en la mujer, la presencia de piuria en el analisis general de orina
obtenida por ateterismo; en el hombre, por medio de la simple muestra lim-
pia. Sélo en un caso se hizo cultivo, por lo que no se dan datos a! respecto.
En total esta entidad clinica sa presenté en 13 casos.

4y Ariritis rivmato’ dea. —- Se prasentd en un ceso precediendo por
muchos afios a] cuadfo de L.E.S. El diagnéstico fué comprobado desde et
punto de vista clinico, serolégico (prueba de Latex reactiva), radiolégico
y patolégico (biopsia de ndédulo subcutineo).

5) Cisticerosis, . Sélo e comprobd en un caso siendo hallazgo de
autopsia.

CUADRO 6

ENFERMEDADES ASOCIADAS EN LOS CASOS DE L.E.S.

ENFERMEDADES ASOCIADAS NUMERO DE CASOS
_1) Infeccién de vias urinarias 13
Lobar.... ... .. ..o .. 0 L. 0 L .. 4
Z2) Neumonfia:
Bronconeumonia .. .. .. 2
3) Tuberculosis. . 2
4) Artritis reumatoidea .. H
5) Cisticercosis .. 1
ESCLERODEMIA
Frecuencia de los casos de Iisclerodermia,
En total se legistraron 9 casos, distribuidos asi:
a) Esclerodzrmia generalizada;
1. Acrosclerosis: 5 casos
2. Esclerodermia difusa: 3 casos
b) Esc'erodermia localizada (tipo morfea: 1 caso

En el cuadro 7 aparece la distribucién por afos.
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CUADRO 7
DISTRIBUCION DE LOS CASOS DE ESCLERODERMIA

1953 — 1962

Afo Esclerodermia Generalizada Esclerodermia L.ocalizada

Acrosclerosis Esclerodermia Difusa
1953 0 0 0
1954 0 0 0 .
1955 0 0 0
1956 0 0 0
1957 0 0 0
1958 0 0 0
1959 3 1 0
1960 1 1 0
1961 0 1 1
1962 1 0 0
TOTALES 5 3 1

El grupo etario predominante fue 21-30 anos. E! sexo femenino pre-
domir$ en la forma sistémica, con 6 casos; del sexo masculino hubo 2 ca-
50s. Il tnico caso de la forma localizada pertenecia a] sexo mascu'iro. sien-
do la edad de 16 afios. (Cuadro 8).

ESCLERODERMIA SISTEMICA

CUADRO 3

DISTRIBUCION POR EDAD Y SEXO DE LOS
CASOS DE ESCLERODERMIA SISTEMICA

GRUFPO ETARIO No. DE CASOS SEXO
FEMENINO MASCULINO
21-30 afios { 3 R
41-50 afios 1 1 0
31-40 anos 1 0 1
51.60 anos 2 2 0
" TOTALES 3 6 2

Manifestaciones clinicas.

Los principales signog observados en los casos de gsclerod_ermja sis.
témica, fueron en orden de frecuencia: fibrosis y a‘tr,ofxa de piel, edema
duro, esclerodactilia, fenédmeno de Raynaud, facies de mascara, €te. El deme
duro encontrado en algunos casos est4 en. relacién con el periodo en que s
presenté 2! enfermo (perfodo edematoso) (Graf. 9). _

Entre los sintomas mas comunmente chservados figuran: aviralgiz-,
anorexia, fiebre, disfagia, ete. (Graf. 9).
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Otras manifestaciones clinicas menos frecueéntemsznte observadas fue-
fon: calcificacién difusa de tejidos blandos (1 caso), atrofia muscular (L
caso) y cataratas (1 caso).

Datos de laboratorio y gabinete.

Los hallazgos radio’égicos manifestaron anomalias de tubo algesiivo,
sonsistentes en evidencia de estencsis esofdgica o retardo en el pas> del ba.
rio a través del eséfago; segmentacién de la columna de bario en el inté€sii-
no delgado o evidencia de atrofia de la mucosa intestinal. En tejidos blan-
dos y huesos: rarafacciones 6seas de calcincsis en los tejidos blardos.

Los principales hallazgos de laboratorio fueron en orden d= frecuen-
cia: eritrosedimentacién elevada, hiperg'obulinemia, hipercalczmia, aneia 2
¢ hipercreatinuria (cuadro 9).

CUADRO ¢

PRINCIPALES HALLAZGOS DLE LABORATORIO EN LG5
CASOS DE ESCLERODERMIA SISTEMICA

DATOS DE LABORATORIO No. CASOS INVES. No. CASOS
TIGADOS POSITIVOS
Eritrosedimentaciéon =slevada 3 3
Hipercalcemia 3 2
Hiperglobulinemia 3 2
Anemia . e, 8 3
Hipercreatinuria AR S 3 1

Se hizo estudio radiolégico en varios casos. Ep los 3 casos con evi.
dencia de lesién esofagica, existia el sintoma disfagia (cuadro 10).
CUADRO 10
PRESENCIA DE HALLAZGOS RADIOLOGICOS EN LOS CASOS
DE ESCLERODERMIA SISTEMICA

6rgano Explorado No. Casos con Estudio No. Casos con Haljaz.
Radiolégico gos Positivos
Eséfago 4 4
Intestino delgado 3 2
Huesog 3 3
Tejidos blandos 2 1




ESCLERODERMIA LOCALIZADA.

Kl unico caso de esclerodermia localizada, presentd las s'guientes c¢a.
v.cizrislicas:

EDAD .. .. .. .. .. .. .. .. 16 anos
SEXO .. .. .. .. ........ ... .. .. Masculino
TIPO DELESION .. .. .. .. .. .. .. .. Esclerodermia localizada
en “banda”
LOCALIZACION DE LLAS LESIONES.. Brazoy antebrazo izquierdos
MANIFESTACION SISTEMICAS....... Ninguna
TRATAMIENTO .. .. .. .. .. .. .. ... Dificil valoracién clinica
DERMATOMIOSITIS
Frecuencia

De 1953 a 1962 inclusive se reportarop 4 casos c¢e dermatomiositis.
Los afios en que se presentaron fueron:

1957: 1 caso
1960: 1 caso
1962: 2 casos
In los afios restantes no se registrd un tan solo caso.

Se pesentd igual niimero de pacientes femeninos y masculinos. L.
edades de los pacientes oscilaron entre 50 y 53 afios (Cuadro 11).

CUADRO 11

CASOS DE DERMATOMIOSITIS POR EDAD Y SEXCG

1953 — 1962
CASO EDAD SEXO ~ ANO N
No. 1 53 afios Masculino 1957
No. 2 50 anos Femenino 1960
No. 3 50 anos Masculino 1962
No. 4 52 anos Femenino 1962

Anatomia Patolégica.

De los cuatro casos soélo se verificd autopsia en uno de ellos (ver
anexo 6).
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Asocizcién con neoplasias,

En el ultimo caso, que fué el que llegd a autopsia, se presentd una
necplasias maligna asociada, y ademas, un fibroma ovérico. El reporte ana-
tomopato'égico de la necropcia fué:

1) Carcinomga indiferenciado del cuello y cuerpo uterino.

2) Fibroma ovéarico izquierdo de 2 1/2 cms. de didmetro.

Manifestaciones clinicas.

Los principales sintomas observados en los casos de dermatomiosilos
fuercn: mialgias, debilidad muscular, imposibilidad para la marcha, fiebre,
artra’gias, ete. (cuadro 12).

Los principales signcs observados fueron: miositis, edema de cara,
edema de parpados, lesiones de piel, facies de “heliotropo”, etc. (cuadro 13).

CUADRO 12

SINTOMAS PRINCIPALES OBSERVADOS EN
LOS CASOS DE DERMATOMIOSITIS

SINTOMAS No., DE CASOS FORCENTAJE
Mialgiag .. .. -~ .. .. .. .. .. 4 100%¢
Debilidad muscular .. .. .. .. 4 1004
Artralgias .. .. .. .. oL 0L 4 100%
Fiebre .. .. .. .. .. .. .. .. 4 1009
Anorexia .. .. .. .. .. .. ... 3 750
Diarrea .. .. .. .. .. .. .... 3 5%
Vémitos .. .+ .. .. .. .. .. . 2 509
Tos productiva .. .. .. .. .. .. 2 . 50%¢
Disfagia .. .. .. .. .. .. .. .. 1 i 25%0
Dolor abdominal .. .. .. .. .... 1 ) 25%:
Disnea .- .. .. .. .. .. .. ... 1 25%.
Convulsiones .. .. .. .. .. .. 1 25%
Alucinaciones .. .. .. .. .. .. 1 25%¢
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CUADRO 13

PRINCIPALES SIGNOS OBSERVADOS-EN LOS CASOS
DE DERMATOMIOSITIS

SIGNOS No. DE CASOS PORCENTAJE
Miositis - - Lo 4 100%
Edema de cara .. .. 4 1009
Edema de parpados 4 100%
Atrofia muscular .. 3 755
Lesiones de pie] .. 3 5%
Anasarca .. .. .. ., 2 50%
Cara de “heliotropo” 1 25%
Derrame gpleural .. .. .. 1 25G¢
Arreflsxia oz teolendmosa 1 25%¢
Hp:rreflaxia osteotendnosa . ... 1 25%

Datos de laboratorio.

Los mas importantes datos de laboratorio fueron: hiperglobuline-
mia, creatinuria, elevacién de las transaminasas, eritrcsedimentaciér, ane.
mias, etc. (Cuadro 14).

CUADRO 14

PRINCIPALES HALLAZGOS DE LABORATORIO EN
<ASOS DE DERMATOMIOSITIS

DATO DE LABORATORIO No. CASOS No. CASOS
PRACTICADOS POSITIVH™

Eritr:sedimentacién elevada . ...
Hiperglobulitemia ..

Transam nasas ..
Hipercreatinuria - - .
Creatinina urinaria elevada A
Anemia ..

W Do
DD DN W

Enfermedades asociadas.

Enfermedades que se presentaron durante el curso de la enferm:_
dad, sin tener relacién directa con ella:

NEUMONIA LOBAR: 2 casos
INFECCION VIAS URINARIAS: 2 casos
TUBFRCULOSIS PULMONAR: 1 caso
SEPTICEMIA (a estafilococo dorado patégero): 1 caso
CIRROSIS HEPATICA PORTAL: 1 caso

48



Evolucién.
Como en gl resto de enfermedades, es muy dificil dar una cifra de

valor estadistico. En general los casog tuvieron una evolucién hasta el ¢m.
peoramierto, sin ninguna evidencia de remisién.

POLIARTERITIS NODOSA

Frecuencia.

Basagoitia (3), en 1957 reporta el primero y tUnico caso de la itor:-
lura médica salvadorefia.

Datos- generales y manifestacioneg clinicas,

SEXO: Femenino.

EDAD: 40 afios.
Signos y sintomas. .

SINTOMAS: SIGNOS:

FIEBRE HIPERTENSION (180 120}
POLOR ABDOMINAL EDEMA

DEBILIDAD NEURITIS

TOS Y DISNEA PERDIDA DE PESO
VOMITOS ERUPION DE PIEL

DOLORES MUSCULARES
DOLOR PRECORDIAL

Datos de laboratorio.

Los principales hallazgos de lakoratorio fueron:

1) SANGRE: 1) Hb.: 12 gr: 2) GR.: 3.822.000 x mm3, 3) GB.:
12.400 (fé6rmu’a normal), 4) Eritrcsedimentacién: 37 mm/h (Wintrobe).

2) RINON: 1) N.N.P.: 53 mg% y Crestin'na 3 mg%, 2) SF.T.: a los
15 minutos: 9% y a las 2 horas: 21%, 3) Albuminuria, piuria y hematuria.

3) PROTEINAS SERICAS: proteinas totales: 5.79 gr.%
1.71 gr%, globulinas: 4.08 gro., relacion A/G. 0.42.

albmin-:

2

4) BIOPSIA MUSCULAR: compatible con poliarteriliz nodo a.
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CAPITULOG IV
ANALISIS Y DISCUSION DE LOS DATOS
A, rRECUENCIA DE LAS ENFERMEDADES DEL COLAGENO

Encontré un lotal de 79 cascs, preédominando el lupus eritematoso
con 65 casos, de los cuales 38 pertenecian a la forma sistémica y 29 a la
forma discoids crénica. De esclerodermia encontré 9 casos, 8 de la formo
sistémica y 1 de la localizada; de dermatomiositis se registraron 4 casos y
s6lo se encontré un caso de pollarteritis nodosa.,

Como puede verse, los extremos en cuanto a frecuencia fueron €l
lupus aritematcso y la poliarteritis nodosa.

Dubois en una revisién de 40 afios efectuada en el Hospital General
de Los Angeles (20), encontrd que las enfermedades mas comunes del gru-
po fueron en orden de frecuencia: lupus eritematoso sistémico, dermatomio-
sitis, pliarteritis ncdosa y esclerodermia sistémica.

Comparando con lag resultados obtenidos en el presente trabajo, ve-
mos que hay una diferencia ostensible en cuanto a frecuencia, a excepecién
del lupus eritematoso sistémico que encabeza el grupo.

De la poliarteritis nodosa sélo se describe un caso, lo cual es expli-
cable, en parte, por la dificultad en su diagnéstico, ya que da cuadros muy
protsiformes. Por olra parte, el concepto de esta entidad <e ha smrlads.
‘ncluyéndoze log cuadros de vacu'it's a'érgiza o reumdtica.

B LUPUS ERITEMATOSO

I.a forma sistémica predomind sobre la localizada.
p

Siempre se ha considerado que la forma localizada es mucho més
frecuente que la sistémica. Esta diferencia en cuanto a nuestros hallazgos
es explicable, ya que a muchos casos no se les practicé biopzia pcr presin-
tar lesiones sumamentz tipicas, geneéralmente de la forma en “mariposa’;
ademaés, en algunos casos que se practicé biopsia, no aparece la respuesta
pato'dgica e¢n el correspondiente protocolo.

LUPUS ERITEMATOSO DISCOIDE CRONICO

Freeuencia.,
Se registraron 29 casos. La edad predcminante {ué eatre la terceru
y cuarta década de la vida. Este dato estd en relacién con estadisticas ex.
tranjeras. Pillebury (45), da una frecuencia etaria igual.

El sexo que predominé fué el femenino, con 23 casos, contra 6 dei
sexo masculino. Comparando este hallazgo con otros autores vemos que
nuzs.ras cifras coinciden.
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I.aecziizac’on de las lesiones.

Fl sitio méas afectado fué la cara, encontrandose lesiones dérmatolégi-
cag en la totalidad de lcs casos. La tipica lesidén en “mariposa’” se encontrd
en el 31% de los casos. También la mayoria de autores estin de acuerdo
que los sitios méas afectados son cabzza y cuello,

Siguieron- en frecuencia 'esione; de miembros supericres (4877) {o-
rax (24%), y finalmente miembrog inferiores (14%).

Manifestaciones gcnerales y doates de laboratorio,

En ningin caso hubo evidencia clinice d= sistematizacién. En uno de
los cascg se presentéd un test positivo para cel LE. Ete uliimo dato nos
da una frecuencia del 3.4, que se aprox'ma a las estadisticas d2» Dubois
(19), que de una frecuencia del 5%.

LUPYS ERITEMATOSO SISTEMICO

Frecuencia.
En total se reportarcn 36 casos.

Llama la atencién poderosamente, la creciente frecuencia de la en-
fermedad a partir de 1957, en que sélo se encontrd ua tan solo caso, a .o
de los afios de 1961 y 1962, en que encontraron 10 y 6 casog respectivamen-.
te. Si analizamcs esos datos y los comparamos con los obtenides por Dubois
en su revisiéon (19), vemos que la frecuencia ha aumentado. Surgen enton-
ces 2 interrogantes: 1) Hay un [ranco aumento en la frecusncia de las en.
fermedades del coldgeno? 6 £) Su mayor conocimiento y las mejores priis.
bas diagnoésticas justificean ese aumento en la frecuencia?

Es dificil 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 méas en ella y por el uso del test. de cels. L.E.

La edad maés frecuente [ué enire la tercera y cuarta década de ia
vida, sin embargo, en el segundo decenio de la vida tamhién fué muy fre-
cuente (7 casos). Talbott y Ferrandis (58), en su mcnografia refieren qua
la edad mas comin en qu: se presenta lg enfermedad es en los dacenios
segundo, tercero y cuarto de la vida, o sea, en e! periodo reproduciiva.
Nuestras cifras estén de acuzrdo a las de la maycriz de invest'gadorcs.

B! cexo femenino fué ¢’ irds {récuentemente afectado (77.7%). Las
cifras en cuanto a frecuencia, oscilan entre €l 70 y 909 para el sexo fement.
no (19, 58). Llama la atenc’¢n €sa predisposicién de la mujer, siendo 'a ex.
plicacion dificil.

Manifestaciones clinieas.
En la gran mayoria de los cascs, el cuadro se inicidé con artralgias,
fiebre y lesiones dermatoldgicas. Menos frecuenteémentie comenzd como u

<indrome de poliserositis.



1) Manifestacioneg generales.

La pérdida de peso es una manifestacién de la intensa catabolia que
se observa en el L.E.S. En nuesiros casos sélo se encontré en el 39%. Ar-
mas-Cruz y cols. (1), encontraron en su serie, cifras del T4%; otrog autores
han encontrado cifras similares.

Nuestros hallazgos dan valores mucho menores, talvez relacionados con
un defecto en el interrogatorio, al no hacer hincapié sobre tal punto. Otra
hipétesis al respecto podria sér de que la mala alimentacién en nueslro pue-
blo lo predispone a la hipoproteinemia y al edema nutricional, ccultando
de eia mancra lg pérd'da de peso.

Z) Ariralgias.

Fué el sintoma mas comin, encontrandose en el 86% de los casos.
Esle sintcma tiens un gran valor diagnéstico, siendo tan importante, que
se ha llegado hasta definir al I..E.S. como una artritis reumatoide maligna
(19). E: uno d= los casos, la artritis reumatoidea precedié por varios afios
a un LLES., ya establecido. Armas-Cruz y col!s. y Dubois han enccntrado
éste sintoma en el 916 v 90% de sus casos respectivamente.

Las altralgias precedieron al L.E.S. por mucho tiempo en varios ca.
cos. It! sitio de asiento fué variahle, no encentrdndose un patrén def nido.

3) Fiebre *

I'ué el segundo sintoma en frecuencia, encontrandose en el 819/ de
los casos. La fiebre no mostré una curva tipica, a veces {ué continua, en
ocasicnes intermitente. Fué un sintoma de inicio muy comun. Genzra'men-
te estd relacionada con la severidad del padecimiento, siendo una manifes-
tacién catabdlica. Las rem’siones de la enfermedad coincidieron con defer-
vigencia de Ja curva febril.

En la literatura médica extranjera las frecusncias al! respecto varian
eontre el 80 y el 1007 (1, 19, 58).

4) Manifestaciones digestivas.

Tueron sintomas prominentes. Il dolor akbdominal fué 2] més coman
de el'os (59%), siguiéndo'e en frecuencia la diarrea (47%), y las nauseas
vy vémitos (42%). Dubo’s (19), da cifras menores, ercontrando en su serie
los siguienties datos: dolor ahdominal 37.2%, diarrea 21%, vémitos
40.3% y niuscas 35%.

Uno de los casos del presente estudio mostré un cuadro doloroso
epigastrico, sospechéndose una perforacién de ulcers péptica, debida a las
altas dosis de esteroides. Se practicé la parotomia exploradora, encontrin-
dose una pancreatitis aguda. La pancreatitis aguda se presenté en 4 de los
casos. L.a causa generalmente es por un proceso de vasculitis de log vasos
pancreéticos, més raramente es provocada por los esteroides. Nelp (39), re-
porta 6 casos de pancreatitis aguda que se presentaron durante la terapia

cort’cesteroide, siendo la causa desconocida, pero se cree sea debido g ele-
vacién de! colesterol sérico. L.a mayoria de pacientes que hicieron esta com-
nlingpidn vepihian ecteroides adrenales.

Por otra parte, el L.E.S. puede simular abdémenes quirargicos, 1'e.
géndose hasta la intervencién (45), como en el caso de nuestra paciente.



5) Piel

El signo fisico que més se presentd fué la lesién dermatolégica, general-
mente del tipo eritematoso. Su precuencia fué del 67% y la tipica lesién de
“mariposa” en el 44% de los casos Dubois enzontrd valores cel 84 y 69.4%7 res.
pectivamente. Otras estadisticas dan valorss del 80 al! 97%.

8) Anomalias urinarias.

Tl aparato urinario presentd anoma'ias en el 53% de los casos. La
patclogia varié desde la infeccidén de vias urinarias (pieclonefritis), hasta los
cuadros nefriticos o nefréticos. A veces coexistian varios paCecimientos re-
nales.

La uremia fué una manifestacién ccmun, encontrandose en la mitad
de los casos. El cuadro clinico predominante fué el sindrome nefrético. In-
feccién de vias urinarias se encontré en 13 casos.

Los hallazgos de patologia renal estan de écuerdo con la mayoria de
estadisticas al respecto.

7) Artritis y deformidad articular, i

En el 535, de los casos se encontré flozosis articular, aguda o croni-
ca. En el 79.4% se presenté deformidad reumatoide, a veces con de€sviacién
cubital de los dedos. Dubois da valore; del 30.8%¢ para la deformidad reu-
matzide aguda o crénica (19).

8) Pleuresia.

La efusién pleural fué un hallazgo sumamente frecuente, ya que lo
preseniaron el 44% de los enfermos. Junto con las artropatias, la fiebre y
las lesiones en “mariposa”, constituyen la mas frecuznte asociacidén c'inica
dz esta entidad mérbida. Otros autores han enconirado compromiso (e la
serosa pleural en porc:zntaje ligerame~tc mayores:.

9) Pericarditis.

Tl compromiso de la serosa pericardica se €ncontrd en el 36% de los
casos, cifra similar a la obtenida en s:zries de otras latitudes. La pericardi.
tis, la pleuresia y la efusién pleura'. es una ascciacién muy frecuenie, covs.
tituyendGo el clasico sindrome de poliszrositis,

10) Adenopatias.

Se presentaron en el 33.39¢, siendo sus principa’es locaizaciones a3
cadenas ganglionares, carétideas, axilar e inguinal. Armas-Cruz y Dubois
dan porcentaje del 42 y 46.2%. Harvey y cols. en una serie de 1338 casos
encentraron adenopatias en més de la mitad de sus pacientes.

Nuestras cifras son un poco menores que la de los autores a “terior.
mente mencionados.

11) Otras manifestaciones.

Hepatomegalia, soplos carciacos, esplenomegalia y cardiomegalia se
encontraron en el 30, 28, 25 y 25'¢ respectivamente de nuestra serile.

La hepatomegalia, que generalmente depende més que todo de infi'.
tracién grasosa que de lesién de su lecho vascular, se encontré en porcen-
taje similar al de otros autores.
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Los soplos cardiacos se enconlraron en el 28%, de los casos, cifra que
estd en re'acién con el resto de hallazgcs cardiacos. Dépende de lesién val-
vular (endocarditig atipica abacteriana), o bien pueden ser originados por
la anemia que acompana al cuadro del L.E.S.

El bazo, hipertrofiado en el 25% de los casos, lo fué siempre en for-
ma d'screta o moderada. Harvey co's. da cifras del 157: en su serie.

Las dos causas mdas comunes de hipertrofis cardiaca son posib emente
Ja miocarditis, resultante de lesicnes de vasculitis y degeneracién colage-
na del miocardio, o bien la hipertrofia de ventriculo izquierdo, por 1z hiper-
tension cricrial de origen nefrégeno.

Asociacion con otras enfermedades del celagemo,

Cada dfa ce reportan mayer niunero de casos de L.E.S. que se inician
como una ariritis reumatoide. Ea el presente trakajo uro de lcs pacimtes
Hlevé per muchos afiog una artritis revmatoide, antes de que aparecieran
las manifestaciones de un L.E.S. Fl diagnéstico de artritis reumatoides fué
hecho desde los puntos de vista clinico (dolor y deformidad articular cré-
nicos), serolégico (prueba de latex), radiolégico (atrofia y rarefaccién 6zez).
v patolégico (biopsia de Adulo subcutineo).

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

Las cels. L.E, usualmenle investigadas en sangre periférica, fucron
positivas en el 89% de log casos. Los valores dados por ia mayoria de inves.
tigadores oscilan entre el 70 y 100%.

Este es un procedimiento de un gran valor diagndstics, ya que en
muchos casos confusos dilucidé el diagndstico.

Aunque no es un hallazgo de laboratorio patogncménico dz] L.IE.S..
va que puede verse en otras enfermedades y pueds sér provocado por algu.
nns drogas, cu valor es innegable.

Z) Eritroszdimentacién elevada.

El 887 de nuestrcs pacientes presentaba eritresediméntacién e’ eva-
da, ésta era mayor, tanto mas severas eran lag manifestaciones clinicas. La
causa par2ce ser 'a produccién de proteinas anormales y la intensa catabo-
lia. Este parece ser un hallazgo comtin a todas lag colagenopatias.

3) Anemia.

Esta puede ser de 2 tipos: a) normccitica normocrdmica, per depre-
sién. medular, acentuada por la hematuria encontrada en la mayoria de los
casos de L.E.S., v h) anemia hemolitica, que es mucho mas rara; ésta resu'-
ta por la produccién de auto.anticuerpos antieritrociticcs, FEn nuestra seri:
no hubo comprobacién de laboratorio de casos de aremia hemolitica.

4)  Hiperglcbulinemia.
Se encontrd en el 55% de lo= casos investigados; a predominio de las

globulina gamma, méas raramente de tipo Alfa o Beta, Fp muy pocss casos
se hizo la investigacién de proteinas por electroforesis.



Dubois encontré hiperglobulinemia en el 27.8% de sus casos, Jessar y
cols. la encontré en el 42% y Harvey en el 58%, (14, 19, y 58). Nuestras ci-
fras se aproximan a las de este ltimo investigador.

La alta frecuencia de desnutricién, con el consiguiente dafio hepéati-
co, podrian ser factoreg que influenciaran nuestras cifras tan altas; sin em-
bargo, esta hipétesis tiene sus contras, ya que la cirrosis én nuestro madio
es muy rara en la mujer, y el LLE.S. predomina en el sexo femenino.

5) Pruebas hepéaticas de floculacién.

Las pruebas de Hanger y/o timol alteradas, se encontraron en el 645
de los cascs. La elevacién de estas pruebas estd en relacién con la hiperglo-
bulinemia, més que con dafio hepatico. Esta hipdtesis es apoyada por el he-
cho de que en los casos en que habia hiperglobulinemia, en un 85% habia
alteracién de estas pruebas; en cambio cuando el valor de globulinas era
ncrmal, estas pruebas se alteraron unicamente en el 1597.

6) TUremia.

La retencién nitrogenada se presenté en el 53% de los casos investi-
gados, cifra que tiene su correlacién clinica en la frecuencia de anomalias
irinar’'as en general, encontradas en el 55.6% de los casos.

Fsta retenciép de los cuerpog nitrogénados eg debida a la gran fre.
cuencia con que las arterias renales son lesioradas en el L.E.S.

7) Leucopenia.

Esta se encontré en el 47.2% de los casos durante el priodo evolutivo
de la enfermedad. No hubo una férmuly leucocitaria caracteristica. La cau-
sa puede ser debida a la produccién de autoanticuerpcs antileucocitos, o
bien, ser una manifestacién general de la depresién téxica de la médula ésea.

8) Falsa reaccién seroldgica positiva para la sifilis.

Por la técnica de 1la V.D.R.L. fue reactiva, cuali ¢ cuantitativamente
en el 19% de los casos. L.a mayoria de autores dan: cifras entre el 5 y el 40,
de los casos. A veces preceden por muchos afics a un lupug eritematoso
sistematico.

En el Hospital Rosales no fué practicado €n ningilin caso la prueha
de la inmovilizacién del treponema, por lo que no se puede concluir defi-
nitivamente que todas fueron reactivas falsas.

Contrario a lo usualmente captado, en nuesfros casos la mayoriz de
V.D.R.L. reactivas fueron cbservadas en pacientes sin heperglobulinemi:,

9)  Trombocitopenia.

En toda la serie de casos de L.E.S. la cifra de plaguetopania es baja.
Tanto que Dubois sélo la encontrd en el 8.1 de sus casos.

En los casos de la presente serie éste dato se investigd muy raramen-
te, encontrandose solamente en 4 pacientes. Fn un caso wuy interesante, un
paciente presentd una pUrpura trombocitopénica ezencial. efectudndose una
esplenectomia; 2 afios después, este mismo paciente desarro'la un lupus
eritematoso sistém'co. Este hallazgo, ha hecho preguntarse a muchos estu-
diosos, qué relacién hay entre esplenectomia por P.T.I. y €] desarro'lo fu.
fturo de un L.ES.?



Iista interrogante ha suscitado dos tcorlag completamente antagdmi-
cas. Demesheck y cols. sostiene que la esplenectomia actiia como un faeror
desencadenante de un lupus lateate y oculto. Otrog autores sostienzn quc
la extirpacién del bazo modifica la homeostasis inmunolégica, originando
sabita actividad de lugares hasta entonces inmunolégicamente latzntes (6).

Hallazgos de anatomia patoldgica.

Se practicaron cuairo autopsias de casos de lupug eritematoso sis-
témico. Analizaré los hallazgos de acuerdo a los aparatos y/o sistémas afec-
tados.

En 3 de los 4 casos se hizo el diagnéstico pre-morten de L.E.S. En el
que no se hizo, fué catalogado en ocazién enterior como L.E.S.

1) Aparato cardiovascular.

En 3 de los 4 casos hubo evidercia de compromiso pericirdico. En 2
de e:los manifestados por sinfisis pzricardica; en el otro por un hidroperi-
cardio de 250 cc. Todog ellos presentaban manifestaciones clinicas, radiolé-
gicas y electrocardiograficas de lesién de tal serosa.

Dos de los casos mcstraban una endocarditis verrucosa atipica de
Libman-Sacks. En uno estaba lesionada la valvula adrtica. y en el otro, las
vélculas adrtica y mitral. En este Gltimo caso habia up rodaje diastélico mi-
tral; en el primer caso. no se escucharon scplos significativos.

La masa miocérdica mostré compromiso significativos en 2 casos; en
uno de ellos el proceso era independiente de la enfermedad coldgena, consis-
tiendo en la presencia de cisticercos en el miocardio. Tl otro caso mostrd
marcada hipertrofia cardiaca con engrcsamiento del ventriculo izquierdo,
ademés de sobrecarga grasoza.

Griffith y Vural (26), en 16 de su serie de 18 autopsias de pacien-
tes con L.E.S. encontraron compromiso miocirdico. En 14 habia lezién del
miocardio, especialmente del tipo co'dgena; lesiones endocirdicas en 8 ca-
so0s, de las cuales ura fué bacteriana v las 7 restantes, verrucosas alipicas,
Once tuvieron pericardit’s, de los cuales demostr6 derrame en el momento
de Ta autopsia en 5 e el'os, el rezto sdlo mostraba adherencias pericardicss.

2) Aparato respiratorio.

Todos ellos presentaban compromiso respiratorio. Tres de los casos
mostraron procesos neuménicos, en dos de ellos bajo la forma de neumo-
nia lobar hacteriana, y en el otro, como una bronconeumonia bilateral. El
cuarto caso presentaba una tuberculosis pulmonar folfculocaseosa, ademaés
de una cisticercosis pulmonar.

Habia evidencia de lesiones de la serosa pleural en tres casos, los
cuales se manifestaban por sinfisis o adherencias pleurales en 2 d. ellos
se encontrd derrame pleural. L'ama ]a atencién que en el caso de tubercu-
Tasis pn'monar rn se encontrd lesionada la pleura.

Como puede verse el comvromiso parenquimatoso pulmonar fué in-
depsndianta Ael T.W R +n r~ue fuerow~ comp'icaciones infecciosas.

Griffith en 16 de sie 18 casos de ~utopsia, encontré compromiso res-
viratorio, asi: 7 tuvieron bronconeumonia y uno de ellos con atelectssia:
9 rasoq presentaron neumonia lohar: 2 enens, neumonia intersticial atipica
v un caso atelectasia. Hab’a lecién d-~ '» <erosa nleural en 10 casns 6o 2
como pleuritis aguda y en 7 como pleuritis crénica.
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3) Aparato urinario.

Tl rifién se encontré 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 crénica, ccn de-
generacidon fibrinoide, un caso.

Como puede verse el rifién resu!té lesionado en todos los casos.

Las estadisticas del autor antes mencicnado, revelan tembién com.
promiso renal en todos los casos (16 casos).

4} Aparato digestivo y anexos.

En todos los casos habia evidencia de compromiso del tubo digesti-
vo o de sus glandulas anexas. Las lesiones consistieron en: hepatitis subagu-
Ga interst’cial, un caso; degeneracidn hepatica perilobulillar, un caso; hipe-
remia y edema del tracto gastrointestinal, un caso; pancreatis créonica en
fase agudizacién, un caso.

5) Sistema linfohematopoyético.

El hazo se encontré tomado en tres casos; dos de ellos se encontraron
Jesiones arteriales ezp'énicas, tipicas en “piel d= ccbo’la”.

6) DPoliserositis.

Tres de los cuatro enfermos mostrarop compromiso Ge varias cers.
sas, asi: pericarditis, pleuresia y flegosis articular. ¥sta triada sintcmética,
es de las méas frecuentes en el LS.

Se hizo biopsia renal en 7 casos. De ellos, 2 casos demostraron patolo-
gla renal, en uno se presenté la clasica glomerulitis del lupus, con focos
de necrosis fibrinoide y engrosamiento de la membrana basal de los vasos
glomerulares (“asa de a'ambre”); en otro, se encontraron glomérulos a-
grandados y muy celulares, los tubulos presentaban degeneéracién turbia
discreta del epitelio y algunas arterioalas engrosadas, no se encontraron
“asas de alambre”.

Este procedimiento diagnéstico es de un gran valor, ya que en un
caso sospechoso la presencia d= una lesidn glomerular tipica se'la el diag-
néstico.

Fnfermedades asociadas.

Las infecciones urinarias constituyen la complicacién més comiana ob-
servada en el I.E.S.; en nuestros pacientes, se enconiré en 13 de ellos unu
piuria y a buminuria significativas. E; una lastima que el urocultivo sélo
se halla efectuado en uno de los casos.

Los padecimiéntos neuménicos no relacionados directamente con el
LES. son sumamente frecuentes. Seis de los pacientes estudiadog en el
presente trabajo, preseéntaron evidencia d= neumopatia aguda, 4 de ellcs, bajo
la forma de neumonia lobar, los otros 2 bajo la forma de bronconeumonia.

Llama la atencién que las conocidas comp'icacicnes de atelectasias
v hemorrsgia pu'monar no se presentaron ep ningin caso.

La tuberculosis fué encontrada =n 2 casos. En uno de e'los fué hecho

el diag-éstice por hal'azgo de autop:ie, enconirédncose una tuberculosis



foliculocaseosa en pulmones, higado, peritoneo y bazo. Posiblements la fre. -
cuencia haya sido mayor, pues hubo fuerte sospecha clinica en § casos, pero
la baciloscopia fue negativa, descartdndose por lo tanto.

Desde hace mucho tiempo se ha demostrado que la tuberculosis, so-
bre todo de la forma pulmonar, complica con mucha frecuencia el L.E.S.
La terapéutica esteroide parece ser uno de los factores que han aumenta-
o la frecuencia de esta.

La artritis reumatcidea puede coexistir con el L.E.S. o bien el LES.
se puede iniciar como una artritis reumatoidea. Uno de nuestros pacien-
‘es, 5 afiog antes de desarrollar un lupus eritematoso sistémico, present-
una artritis reumatoidea.

C. ESCLERODERMIA

Se encontraron 9 cascs de esclerodermia, 8 de los cua'es pertene-
cian a la forma generalizada y uno a la forma localizada.

Estas cifras no estidn de acuerdo con lo estimado en cuanto a fre-
cuencia entre una y otra variedad de esclerodermia. Seguramente, la fre-
cuencia de la forma localizada es mucho mayor, ya que muchog casos cli-
nicaménte tipicos se descartan de! préesente estudio por tener su biopsia-
correspondiente. Hasta 1958 no se encontré ni upn tan solo caso, siendo el
ano d2 1939 en el que mas casos se presentaron. FEsta frecuencia en los
ultimo anos sugiere dos posibilidades: que la frecuencia de la enferme-
dad ha aumentado en los tltimos afios, o que dicho aumento es debido a
gue se conoce mé&jor la enfermedad. Es dificil decidir cuil de las dos hipé-
tesis es la mas probable, o blen, si ambas influyen en el aumento de
'a frecuencia.

En los casos de €sclerodermia generalizada, cinco de los 6 casos per-
tentcias a la forma de acrosclerosis, y tres, a la forma de esclerodermia
difusa. Tuffanelli y Winke'mann (60), en una revisién de 727 casos de la
Clinica Mayo encontraron que el 94.6% pertenecian a la forma de acros-
clerosis v sélo 21 5.4% al de esclerodermia difusa.

Nuestras estadisticas al respecto difieren wmucho, pues aunque la
mas frecuente fué la acrosclerosis, la €sclerodermia difusa se presenté
con bastante frecuencia. Talvés con una historia mejor elaborada, hacien-
do hincapié sobre log sitios en que primero apareci€ron las lesiones, nues-
tras estadisticas cambiarian. Posiblemente algunos casos considerados aqui
como de la forma de esclerodermia difusa, peértenezcan en realidad a 'a
forma de acrosclerosis.

ESCLERODERMIA  SISTEMICA

I'recuencia.

El grupo etario predominantes, 21 a 30 afios. La mayoria de autores
dan cifras promedio de 40 a 50 afios como las de mayor frecuencia de la
enfermedad (5, 29).

El sexo femenino predominé con 6 casos, por 2 del masculino.

En la forma generalizada, Winkelmann (60), encontré en su sevie,
un predominio del sexo femeniro en proporcién de 2, 9:1. Ta'kott v Fe.
rrandig dan relaciones de frecusncia entre mujér y hombre de 3:1 a 2:1.
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Manifestaciones clinicas.

1) SIGNOS PRINCIPALES. — La fibrosss y atrofia de la piel fué
el signo méas constante. La mayoria de estadisticas réportan lesiones de piel
de este tipo en el 100% de los casos.

La esclerodactilia se presenté 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 “méscara” se presenta en nu€stro estudio en e] 25% do
los casos. La mayoria de trabajos extranjeros la mencionan como un signo
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 significacidén alguna, y sélo revela que ese porcentaje
de pacientes fué visto durante la fase de edema de la enfermedad.

El fenémeno de Raynaud se presenté en el 25% de los casos, todos
de la forma de acrosclerosis. En la revisién de Winkelmann el fenémeno de
Raynaud se presentd al inicio en el 47.69% de los casos. Talbott y Ferrandis
en su monografia dan cifras del 30%.

Ulceras de los dedos se presentaron en el 25% de los casos, la ire-
cuencia dada por la mayoria 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 Rosal€s en cuanto a sig-
nologia clinica, estd mas o menos en relacién con lo encontrado es estadisti-
cas de otrcs paises. il fendmeno de Raynaud, si se hubiera investigado en
todos los casos talvez se hubiera encontrado con mayor frecuencia, ya qu€
no aparece en los pretocolos, si se investigd en todos los casos.

Fn la forma de esclerodermis localizada, las lesioneés se localizaron
a brazo y antebrazo izquierdo, sierdo el tipo llamada morfeo o en banda.

2) Sintomas principales. — Las artralgias constituyén la sin-
tomatologia méas caracteristica de la enfermedad, presentandose en el 62.5%
de los pacientes. Algunos autores, dan cifras de compromisc articular del
45.9% (60) al 90% (5) de los casos. Nuestros hallazgos son intermedios en-
tre las dos cifras anteriores, estando por tanto epn relacién con lo encorn-
trado por otrog investigadores.

La fiebre se presentd en el 50% de los casos, este sintoma evidencia
la pres€ucia de un catabolismo ace'erado. Lia maycria de autores al presen-
tar series de casos de esclerodzrmija sistémica hacén poco o ninglin énflasis
a tal sintoma. Considero gue en estos casos, puede s€r el resultado d= un
aumento del catabolismo, o bien debido a la presencia d= enfermedades
infecciosas sobreagregadas.

La disfagia se presentd en el 37.5% de estos cascs. Esta ¢3 una ma-
nifestacién de compromiso esofdgico; este porcentaje indica que 3 de los 8
pacientes pres€ntaron disfagia; sin embargo 4 de los 8 pacientes, o sea
un 50% presentarcn evidencia radiolégica d= lesién esofigica. Patterson vy
Wierzbinske (42), refieren que es frecusnte que haya signos radiolégicos
de participacién esofdgica por ecclerodermia sin aque se prasente disfagia.
In npuestra revisién, estos Ultimos datos estdn plenamente de acuerdo, yz
que Ja disfagia se presentd en el 37.5% de 'os cacos v lssicnes esofagicas
evidenciadas radiolowicamente se presentaron en el 509 de los casos.

Tuffanelli y Winkelmann encontraron sintomas esofagicos en el 427+
de los cesos; cifra que se acerca a la de nuestros casos.
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Se presentd anorexia en el 50% de los casos, diarrea y dolor abdo-
riinal se presentaron €n el 37.5% y 25% respsctivamente. La mayoria de
estadisticas refi¢ren que el tubo digestivo esta lesionado en el esclerodermia
en el 60 a 80% de los casos. Al igual que en el LL.E.S. las manifestaciones
digestivas en esta enfermedad han sido prominentes.

Debilidad muscular y mialgias se présentaron ¢n el 25% de los cazos,
ectos signos son repcrtados por los autores de varios trabajos como suma-
mente frecuentes.

En un caso se presentd calcinosis difusa de tejidos blandos; ésto da una
cira del 12.5% de los casos. Las cifras varian entre el 8 y el 10% de los ca-
coz; cifra similar a la ruestra. La calcincsis difusa asociada con escleroder-

mia ha sido deérominada también como sindrome de Thivierger.Weissen.
bach.

Datos de laboratorio y gabinete.

La eritrosedimentacién se investigé en 3 de nuestros cascs, resul-
tando elevada en todos ellos. Este hallazgo generalmente eg positivo du-
rante las fases activas de la enfermedad. Si tomamos en cuenta que nues-
tro enfermo hospitalaric consulta, generalménts cuando estd més grave, no
son sorprendentes esias cifras de sedimentacidn elevadas tan frecuentes en
nusstros casos. En la serie de la Clinica Mayo se encontrd una eritrosedi-
mentacién elevada en el 72% de los casos.

Se encontrd hipercalmia en 2 de los 3 cascs invEstigados, esto da una
cifra relativamente alta. El concepto que priva en la mayoria de estudiosos,
€s de que la calcemia, con o sin depésitcs demosirables ce ca'cio, (53), esta
en los limites normales. Es dificil explicar la razén de la hipercalcemia en-
contreda en nuestros pacientes.

La hiperglobulinémia se encontrd en 2 de 3 casos investigados. Este
es un hallazgo habitual citado por la mayoria de autores, generalmente lo
hacen a expensa de las gamma globulinas.

Se encontré antmia en 3 de los casos, investigdndcse en todes ellos,
éste fué del tipo normocitica normocrémica. Este dato constrasta segin la
opinién, de los autores, algunos refieren que la anemia es muy rara (58, 29),
en cambio otros dan datos de anemia en muchos casos (5).

Se presenté hipercreatinuria en un caso, investigdndoze en 3 de
ellos. Esta prueba no es frecuéntemente positiva en esta enfermzdad, ya
cue dep:nde de d€siruccidn muscular.

Los hallazgos radiolégicos de tubo digestivo demosiraron compromi-
so de estos 6rganos. En el caso del eséfago este mostrd evidercia ciz estar
lesionado en lcs 4 casos investigados. Fl intestino de'gado mosird altéracic.
n2s compatibles con esclerodermia en 2 de los 3 casos en que se tomd ra.
diografia.

Se hizo estudio radiolégico, éseo en todos los casos en que ge hizo

tal estudio ( .3 casos), las lesicnes de husso fueron compatibles con esclers.
dermia.

El estudio radiolégico de los tejidos blandos investigados en 2 casos,
reva!d calsinosis difusa en uno de ellos.
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ESCLERODERMIA LOCALIZADA

E] tnico caso registrado pertenecié al sexo masculino y tenia la
edad de 16 afios.

D. DERMATOMIOSITIS

Frecuencia.

Se registraron 4 casog asi, un caso en 1957, un caso en 1960 y 2 ca.
sos en 1962.

Entre 1953 a 1956 inclusive, no se registré un tan solo caso. Se po-
drian hacer conjeturas en 2 aspectos: que la frecuencia de la enfermsdad
estd aumentado, o que su frecuencia creciente €s debida a un mejor conc.
cimienio de la enfermedad. Fs difici] decidir cuél factor es mas importante,
pudiendo ser ambos.

Las edades de los pacientes oscilaron entre 50 y 53 ahos, présentan-
dose 2 cascs del sexo femenino y 2 del masculino.

En nuestra revisién ocupé el tercer lugar en cuanto a frecuencia.
Talbott y Ferrandis (58) y Dubois (20) la colocan €n segundo lugar, des.
pués del lupus eritematoso.

La mayor frecuencia ocurre entre el cuarto y quinto dé€cenio de la
vida. Todos nuestros pacientes, preséntaron la enfermedad en €l quinto
decenio de su vida.

%] sexo femenino predomina sobre el masculino, como 3:2. Nuestra
relacién fué de 2:2; estas cifras son explicables por el hecho le que sélo
cuatro casos se presentaron.

Anatomia patoldgica y correlaciéon clinica-patologica,

Sa practicé la autopsia eén up paciente del sexo femenino, de 52 a-
gos de edad. El diagnéstico clinico fué hecho en vida,

El aparato cardiovascular no mostré compromiso alguno.

] aparato locomotor fué el més comprometido €n nuestro preseute
caso, ya que la biopsia y los estudios de autopsia demostraron una derma-
tomiositis generalizada. Fstos hallazgos anatémicos tuvieron su evidencia
clin‘ca bajo las manifestaciones de mialgiag intensas, cebilidad muscular e
impotencia funcional de los miembros, atrofia y temblor muscular y artral.
glag con artritis de los dedos de las manos. El laboratorio demostré una
creatinuria elevada, creatinina urinaria alta, y una transaminasa glutami-
ca €xolacética también elevada (116 U.).

Fl estudio anatémico del aparato respiratorio demostré: ura neumo.-
nitis intersticial discreta, un enfisema focal pulmonar moderado y adheren.-
cias pleurales bilaterales. Clinicamente presentd: tos con esputo puru'en-
to y estertcres congestivos, ademéag de una rinorr¢a purulena; uns radic.
grafia del térax demostrd una ligera infiltracién pulmonar, més acentuada
en la base derecha.

Il aparato digestivo, al estudio anatomopatolégico presenté: tleera:
esofdgicas en tercio medio, pequefias, varias; hemorragias focales cel intes.
tino de'gade, varias; y, tlceras del colon, pequefias, varias ¢ in€specificas.
Los hallazgos clinicos fueron: nauseas y vémitos, dolor abdominal y un sin-
drome disinteriforme. E]l estudio radiolégico del co'dén fué negativo; las he.

vi
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cés demostraron francos fendémenos inflamatorios (piositos y hematies a-
Lundante), no se encontrd amiba histolitica.

El estudio patoldégico del aparato urinario demostré: una cistitis he-
morragica focal y una pielonefritis créonica discreta, El estudio clinico mos-
taraba un antecedente franco de antigua pielonetritis aguda: en el Hespital
presenté disuria y dolor hipogéastrio durante la miccién. El examen gensral
de orina demostré trazos de alblmina y cilindrog granulosos raros.

E]l estudio anatomcpatolégico del aparato genital mostréd: up carci.
noma indiferenciado de cuellc y cuerpo uterino; ulceras vaginaley peque-
fias, varias, inespecificas y un fibroma ovarico izquierdo de 2 x 2 1/2 cm.
de diametro. El estudio clinico dié los siguientes datos: tacto vaginal do-
loroso (no concluyente); tacto rectal negativo; y, hemorragia vaginal.

Respecto al sistema hematcpoyético, no hubo evidencia patoldogica de
lesién. Clinicamente esta paciente presenté un sindrome hemorragivaro
caracterizado por varias equimosis y gingivorragias; el laboratorio reveld:
un tiempo de ccagulacién de 15 y medio minutos; tiempo de sangramieato
de 6 minutos; valor de protrombina de 13%:; y, plaguetas de 40.000 x 1om3.

Presenté sintomatologia nerviosa, manifestada por sicosig aguda y
vértigo.

Otros hallazgos patclégicos fueron: bocio coloide; tlceras de decihitn
v metsmorfosis hepatica moderada (higado graso).

Otras manifestaciones clinicas fueron: pérdida de peso, edema equi-
mético de los parpados, edema de la cara con facias de “helictropo”.

Otros hallazgos de laboratorio fueron: eritrosedimentacién de 23 min.
por hora; hemoglchina de 13.9 gr.; leucograma, con 4.650 leucocitos por
mm3 con 61 neutréfilos por ciento y 38% linfocilos; y, uzna s:ro'ciin
V.DRJT. reactiva 1/32.

Correlacién clinico patologbcia. — Se trata de un caso de dermato.
miositis en e! que todas, o casi todas lag lesiones anatémicas, tuvi€ron su
correspondiente manifestacién clinica y de laboratorio. Las intensas mial.
gias, se evidenciarcn patolégicamente por severa destruccién de tejido
muscular; pero lo mas interssante del caso fué su concomitancia con un
neoplasia maligna del utero, asociacién ampliamente reportada por muchos
investigadores.

Manifestaciones clinicas.

Mialgias, debilidad muscular, artralgias y fiebre se presentarcn en
todos los casos (100%). Las mialgias y la debilidad muscular constituyen
los sintomas més frecientes de Ja enfermedad (43). La fiebre que se co.
contré 2n todos nuesires casos, es un hallazgo poco comin de ‘a enferme.
dad, excepto en los momentos términales (43). Llama la atencién la alta
frecuencia de fiebre en estos casos; pero hay que reccrdar que 'a n€umo.
nia lobar, la infeccién de vias urinarias, tuberculosis pulmonar y <ceplice.
mia estafilococcica fueron enfermedades complicanteg de los presentes ca.
£0s, pudiéndose erplicar asi da alta frecuencia de] sintoma fiebre. l.as ar.
(ralgias, segiin la maycria de los autores se encuentran con poca frzcu¢n.
cia en la dermatomiositis, pero en nuestros casos se encontrd en todas. Fin
realidad, log dolorss de Ja dermatomiositis son generalmente periarticu’a.
res mas que articulares, ya que las articulaciones rara vez resu'tan aftc.
tas. Un interrogatorio mas minucioso, talvés hubiera sido necesario parv:
sva'uar ¢ en rzalidad eran artralgias verdaderas.

Anorexia, diarrea y vémitos se presentaron el 75, 75 y 50% respec-
tivamente de los casos. La mayoria de autores estdn de acuerdo de que ia
sintoma‘olegfa digestiva es rica en los casog de dermatomliosis.
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La disfagia se presenté en uno de nuestros casos (25%). Patterson y
Wierzbinski (42) encontraron disfagia en el 50% de los casos. Nuestra ci-
fra estdA muy por debajo de esos valores.

Otros sintomas encontrados con menor frecuencia fueron dolor ab-
dominal, disnea, convulsiones y alucinacioneg (25%).

Se presenté tos productiva en 2 casos, pero éstos presentaron tam-
bién neumopatia aguda complicante.

El signo clinico miositis fué encontrado en la totalidad de los casos,
¢ste es de los mas comunes,

El edema de cara y de parpados se encontrd también en todos los
casos. Es bien conocido que el edema palpebral constituye uno de los sig-
nos clinicos tipicos de la enfermedad, generalmente asociado a lesiones eri-
tematcsas.

La atrofia muscular y lesiones de la piel se presentaron en 3 de los
casos. Ambos son sumameénte comunes y su frecuencia estd en proporcién
a la citada por otros trabajos. Se presenté anasarca en sclamente 2 de los
casos.

La tipica cara de heliotropo, descrita por algunos como patognoméni-
sa de la enfermedad, s= encontrd en un tan solo caso.

Se presenté derrame pleural en uno de los casos, este era el tipo
de pleuresia hemorragica; dicho paciente teniz ademas una tuberculosis
pulmonar.

Hiperreflexia e hiporraflexia osteotendinosa se presenté en un caso.

Curso clinico.

El inicio fué gradual en 3 de los casos y brusco en uno de ellos. En
aste wltimo caso, Ja evolucién fué relativamente corta, terminando con la
muerte. Sheard (58) encontré en sus casos analizados, que el comienzo
fué gradual en el 76% y brusco en el 24%; otros autores también han en.
contrado que el comienzo de la enfermedad es generalmente gradual.

PDatos de laboratorio.

La eritrosedimentacién elevada se encontré en la totalidad de los
casos; todos los autores estdn de acuerdo que la eritrosedimentacién suele
ser desproporcionacamente elevada en relaciéon cop los sintomas constitu-
zionales (53).

Hiperglobulinemia se encontré en log 3 casos investigados. Este es
un hallazgo no ccmin en la dermatomiositis, ya que géneralmente lo que
existe s una hipoproteinemia, conservandcse la relaciéon albimina-globu.
lina. En uno de los casos habia una tipica cirrosis hepéatica portal.

Lag transaminasas se investigaron en los 2 ultimes casos, resultando
sumamente elevadas. Este es uno de los datos de més importancia diag-
noéstica en la dermatomiositis (43), la causa de tal elevacién es la extensa
destruccién muscular.

Se encontré hipercreatinuria en 2 de los 4 cascs en que se investigd.
Este es un hallazgo que junto con las transaminasas y la biopsia constitu-
yen de los mas fuertes pilares diagnésticog de la dermatomiositis.

La creatinina urinaria <elevada fué presente en 2 de 3 casos investi.
gados. Este es un hallazgo de laboratorio frecuente tamibién en la enfer.
medad y esld en relacién con la destruccién muscular.

Sz encontrdé anemia normccitica rormocrémica en la mitad de loz
rasos. No es un hallazgo tan frecuente y cuando se encuentra es discreta.
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Asociacion con neoplasias,

Se encontrd una neoplasia maligna del Utero y otra maligna del ova-
rio en uno de los casos. Williams (62), en una revisién de la literatura
wundial, encontré esta asociacién en el 15.3% de los casos.

Enfermedades asociadas.

Se presentd neumonia lobar en 2 casos, infeccién de viag urinarias
en 2 casos, tuberculosis pulmonar en un caso y septicemia estafilococcica en
un caso. En la dermatomiositis son comunes lag infecciones intercurrentes,
la terapéutica esteroidica posiblemente aumenta la frécuencia de estas. Sa
encontré también una cirrosis portal posibléments sin ninguna relacién
con la efermedad en si.

E. POLIARTERITIS NODOSA

De esta efermedad sélo se ha registrado un caso. Se trataba de un
paciente femenino, de 40 afios de edad. La biopsia fué compatible con di.
cha enfermedad. Habiendo un tan sbélo caso, es dificil tratar de hacer un
andlisis adecuado y s6lo se expone un cuadro compatrativo con los hallaz.
gos encontrados por otros autores y el caso nu€stro.

Las estadisticas a comparar comprenden una serie de 300 casos (en
Cecil y Loeb), y otra de 17 casos, de Griffith y Vural, la de €stos Gltimos
que fueron de autopsia.

Analizando los datos de] presente caso, vemos que encaja perfecta.
mente en la entidad concocida como poliarteritis nodosa tipo clasico.

CUADRO 15
COMPARACION DE SIGNOS Y SINTOMAS EN SERIES DE CASOS
DE POLIARYERITIS NODOSA Y EN CASOS ENCONTRADOS
EN EL HOSPITAL ROSALES

Signos y Sintomas Cecil y Lo¢b Griffith y Flospifal
Vural Rosalexs
Fiebre .. -« .. .. .. oo oo e .. 85% 70.5% +
Dolor Abdominal .. .. .. .. .. 65% 64.7% +
Hipertensién .. «« . oo ve .. .. 60% 81.2% +
Fdema -~ -« .. .. .. .. L oL, 50% 64.7% +
Neuritis .. .. .. .. .. .. .. .. 50% 52.5% -+
Debilidad .. .. .. .. .. .. .. .. 45% ? '
Pérdida de Peso .. .. .. .. .... 45% 52.9% -
Tos y disnea .. -- .. .. .. .... 40% 47.0% +
Vémites .. .. .. .. .. .. .. .. 30% 35.29 +
Ceofalea .. -~ - .. .. .. .. ... 30% ? —
Dolor precordia; e e 25%¢ 17.6%% +
Ieterica .. .. .. .. .. .. .. .. 1095 ? -—
Convulsiones .. .. .. .. .. .... 10% ? —
Frupcién - - .. .. .. L. ... 10% 11.7% -+
Diarrea .. .. .. .. .. .. .. ... 10% 11.7%
Dolores musculares .. .. .. .... 10% 11.7% +
Leucocitosis .. .. .. .. .. .. .. 80% 81.2% +
Albuminuria .. .. .. . .. .. .. 60% 82.3%% 4-
Hematuria .. .. .. .. .. .. ... 40% 23.5% -+
Eosinofilis .. - .. .. .. .. ..., 25% 5.9% -—
Uremia .. .. .. .. .. .. .. ... 15% 44 49, +
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CAPITULO V

CINCO CASOS INTERESANTES

Bajo este titulo se presentan cinco casos que Son interésant€s por
demostrar ciertas peculiaridades, matices o hallazgos importantes de las
colagénopatias.

LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO
CASO 1. PANCREATITIS AGUDA Y L. E. S.

D. T. G. N. del sexo femenino, de 28 afios de edad, que vino a con-
sultar el 25 de Feb. de 1960 por fiebre y dolor 6seo, fué ingresado a los ser-
vicios de Medicina. Sus padecimientos se remontan hasta hace 10 mesé€s,
en que empieza a presentar fiebre precedida de escalofrios y artralgias ge-
neralizada. Previamente habia padecido de una amigdalitis aguda. Desde
hacia 8 meses acusaba dolor precordial y disnea. Estuvo siendo tratado en
un hospital de provincia con grandes dosis de esteroides, no sintiendo nin-
guna mejoria.

Al examen fisico, paciente con tipico habito cusshingoide, evidenciado
por cara de “luna”, hipertricosis y engrosami€nto del tronco. TA: 110/70,
P: 110 x m. 1:37.8%. C. Como datos positivos al €xamen: ulceraclones de
la mucosa oral, irregulares; un sindrome de derrame pleural izquierdo;
cardiomegalia, con P. M. L: en 60. E. I. I., ruidos apagados, no soplos, fro-
e pericardico en la base.

LABORATORIO. — 1) Recuento de Addis: orina de 12 hs. 1000 cc.,
cilindros O, G.R.: 4.999.995 yv G.B.: 10.999.989, 2) Hb.: 10 gr. 62%, tipo
normocitica normocrémica. 3) R. del térax: derrame pleural bilaterai,
mis acentuado €n el lado izquierdo; cardiomegalia. 4) Electrocardiogra-
ma: hay evidencia de pericarditis. 5) Test células L.E..: + 6) Examen
general de orina: trazas de albumina, piuria y densidad baja. T) N.N.P.
33 mg. y creatinina 2.4 mg.% 8) Sulfofenotaleina: a los 15’: 219 y a !as
2 hs.:: 459%. 9) Eritrosedimentacién: 36 mm x h. 10) Leucograma con
G.B.: 4.050 x mm3, con N. 69% y L.: 29%. 11) Amilasa sérica (Feb. 22,
1960) : 440 U.

EVOLUCION: Durante toda la evoluciép presenté fiebre irregular
intensa, a veces continua, otras, intermitentes. Nauseas y vémios. El 20 de
Feb. 1960 presenta intenso dolor epigastrico, schock intenso, hilioparaliti.
co con vémitos numerosos. Un médico tuvo la impresién de que se trataka
de una pancreatitis aguda. El 22 de Feb. 1960, como no habia ninguna me-
joria con el tratamiento habitual, y mas bien habia un franco empeora.
miento Ce los sintomas, se consulté a un cirujano, €l cual sospecha una -
cera péptica perforada, posiblemente por ly terapia esteroidica. Ese mismo
dia se le practicé una laparotomia exploradora, encontrandose una pancrea.
titis hemorréagica aguda.



COMENTARIQO: Este caso es muy ilustrativo, ya que es amplia-
mente conocido que el lupus puede simular verdadéros abdémenes agudos.
La pancreatitis complicando un L.E.S. no es un hallazgo raro, y su frecuen-
cia aumenta cuando ce usan altas dcsis de estéroides, como en el caso de
esta paciente. La causa generalmente es debida a procesos de vasculitis de
los casos pancreéticos. La forma cémo actiian los esteroides €s desconocida,
pero se cree que es produciendo hipercolesterolémia, qus favorece la litia-
siy pancreatica y biliar (39).

CASO 2. ESPLENECTOMIA POR PURPURA TROMBOCITOPENICA

“IDIOPATICA” Y LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO.

E.M.B. del sexo femenino, 16 afios de edad, que vino consultando el
27 de Sept. de 1957 por epistaxis. Fué ingresada a los servicios de Medici-
na del Hospital Rosales. Daba una historia de €pistaxis frecuente, equimc.-
sis a traumatismos leves y ariralgias de ambas rodillas desde hacia un a-
fio. Al examen fisico, signog vitales normales, bazo percutible, pero no pal-
pable. Presentaba eguimosis en varias partes del cuerpo y en el Servicio
fué constatada la epistaxis.

LABORATORIO: 1) Tiempo de sangramiento (Met. Duke): 7 1/2
minutos. 2) tiempo de coagulacién (met. tubo): 13 minutos. 3) Vaor de
protrombina: 100%. 4) P:aquetas (25 Sept. 1957): 74.000 x mm3. 5) Hh.:
5.6 gr. 35%. 8) Leucograma con G.B.: 8900 x mm3, con N.: 7T1% y L.:
26.%. 7) Médula external: marcada hiperp'asia eritro.de, megacariositos
aumentados. 8) Bilirrubina total: 0.39 mg.%. 9) Plaquetas (Oct. 4, 1957)
136.000 x mm3. 10) Hemoglobina (Oect. 4, 1957): 11.6 gr.%.

EVOLUCION: Fué afebri] durante todo su ingreso. Sz cataiogd como
una purpura trcmbocitopénica idiopatica; se le propuso e€splenectomia, la
cual rechazé. Fué por e€so tratada con esteroides, y dada de alta mejorada
e: 16 de Oct. 1957.

El 28 de Dic. de 1957 viene d2 nuevo a consultar, siempre por epista-
xis y equimosis en varias partes del cuerpo, siendo ingresada a los servi-
cios de Medicina del Hospital Resales. Fuera de (as manifeslaciones hemo-
rragiparas el resto del eéxamen fué negativo.

LABORATORIO: 1) hemoglobina: 9 gr. 509%. 2) G.B.: 12.000 x
mm3. 3) Plaquetas (Feb. 27, 1958): 80.000 x mm3. 4) P:aquetas (Marzo
i0), 1858): 420.000 x mma3.

EVOLUCION: Con el diagnéstico de P.T.O., se le ofrece practicav
una e:zplenetomia, aceptandc la pacients, Asi el 27 de Feb. 1959 se le ex.
tirpé el bazo, encontrandcse ademéds 6 pequerios bazos supernumerarios.
Con la esplensctomia precenté notable mejoria. El estudio histopatologico
del bazo demostré: marcada hiperplasia de fo'iculos esplénicos, pulpa roja
muy adémica; gran infiltracién de plinucleareg eosindfilos; bazos intensa-
meénte ingurgitados de sangre; hay aumento del tejido reticu'ar. El patélo.
go lo considerd como un hallazgo tipico 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

inician edemas palp€brales matutinos, de cara y cuello. Dolor en las costi-
llas. Oliguria, no hematuria. Disnea y ortopnea. Ademas manchas purpu-
ricas en tronco y miembros. Desde hace meses, erittma en el dorso de Ia
nariz, que se le exacerva al asolearse,

Al examen fisico se le encuentra: T. 36.5° C., TA.: 115/75 y P: 80
x minuto. Se le describe como un paciente crénicamente enfermec, con fa-
cies abotagada y edema palpebral bilateral. Eritema de] dorso de la nariz.
Edema del cuelo. Adenopatias cervicales Equimosis en térax y miembros.
Sindrome de derrame pleura] bilateral.

LABORATORIO: 1) Mantoux: xxxxx. 2) N.N.P.: 31 mg%. 3)
Plaquetas: 190.000 x mm3. 4) Orina: albuminuria de 432 mg% y piuria
moderada. 5) Colesterol sérico: 332 mg%. 6) Sulfofenoltaleina: a log 15':
48% y a las 2 h.; 60.5%. 7) Rx. térax: hay derrame pleural bilateral, hay
sombra gruésa en mediastino superior, en reg. hiliar izquierda hay una som-
bra gruesa del tamano de una moneda que pudiera corresponder a un tu-
berculoma. 8) Proteinas totales: 512 Gm.% con albUminas: 2.06 gm% y
globulinas: 3.06 gm.% a predominio alfa ” y gamma.

EVOLUCION:  Fué febril en su estancia en e] Hospital. Recibié
tratamiento a base de prednisona e hidroxicloroquina, Dada de alta mejo-
rada el 19 de Abril de 1962.

COMENTARIO: El interés de €ste caso estriba eén que antes de des-
arrollarse un L.E.S. la paciente presenté una P.T.I. siendo explenectomi-
zada.

Son muchos los casos similares al presente, que se han reportado en
muchas partes del mundo. Algunos patélogos han vuelto a revisar lax mues-
tras histopato'dgicas del bazo. €ncontrardo en alguna, lesiones arteriales
esplénicag en “asa de a'ambre”. Nuestro caso fué revisado por un patélogo
del personal del Departamento de Patologia, no encontriandosz lesicnes ar-
teriales de lupus en el bazo.

Esta relacién entre L.E.S. y P.T.I. Esplenactomia ha suscitado dos in-
terrcgantes: desencadena la esplenectomia un lupus latente?, altera la es-
plenoctomia la homeostasis inmunolégica en tales casos? Posiblemente la
réspuesta vendra con el tiempo.

ESCLERODERMIA GENERALIZADA

CASO 3. ESCLERODERMIA SISTEMICA Y CALCINUSIS
DIFUSA.

V.F. de Ch. del sexo femenino, de 20 afiocs de edad, que consulté por
erupcidn de la piel el 28 de Enero de 1959. Fué ingresado a un Servicio
de Dermatologia Mujeres del Hospital Rosal€s. Refiere que desde haca 3
afios le aparece lesién de la piel, primero en muslos y luego se le generaliza
por todo el cuerpo. Ademés debilidad, anorexia, diarrea. E! examen: es.
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clerodactilia de ambas manos, facies fija, dura (cara de ‘“mdscara”), cora-
zon con P.M.I.: 6o. E.LL por fuera de la L.M.C. izquierda, La pie] de todo
el cuérpo estd endurecida, esclerosada,

LABORATORIO: 1) Hb.: 13 gm. 82%. 2) Calcio: en Eq. litro
3) Biopsia de piel: compatible con esclerodermia. 4) Rx. regiéon de las
caderas: hay calcificaciones amorfas, adyacentes al trocanter mayor del
fémur derecho. Hay algunas similares en el lado izquierdo, pero de menor
extensién. 5) Rx. tubo digestivo: a la fluroscopia, con e] paciente en po-
sicién de pie, el material opaco pasa lentamente por el eséfago, no hay
ondas peristalticas, dando la sensacién de un tubo rigido. En posicién supi-
na, el material opaco pe€rmanece en el eséfago. Los cambios son tipicos d=
esclerodermia del esé6fago. Estéomago eléngado, con disminucién de la paris-
talsis y retardo de vaciamiento. Retardo del material opaco €n el intestiro
c'e'gado, posiblemente debids a leziones dg esclérodermia.

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.

COMENTARIO: Se trata de una paciente copn una eésclerodermia
tipica, con franca evidencia de sistematizacién, con compromiso del tubo
digestivo.

La importancia del caso radica en la presencia de calcificaciones en
tejidos blandos. Esta es una de las cocmplicaciones que hay que tener cn
mente en los casos de Esclerodermia Sistémica, y el presente caso es muy
tlustrativo.

DERMATOMIOSITIS
CASGC. 4. DERMATOMIOSITIS ¥ NEOPLASIA MALIGNA,

ML.A.V. del sexo femenino, de 52 afios de edad. Consulta a] Hospita!
Rosales por artralgias generalizadas. Es ingresada el 15 de noviembre d=
1962. Relata una historia de artralgias de 3 semanas de evolucién, con flo-
gosis de articulacioneg proximales de los dedos de las manos, mialgias ge-
neralizadas, debilidad muscular e impotencia funcional de los miembros. Fie-
bre intermitente al inicio, posteriormente continua. Diez dias antes de <u
ingreso pre€sentz equimosis en rodilles, y 3 dias antes, edema paipebral bi-
lateral. Anorexia, pérdida de peso, nduseas y vémitos posprandiales. Dolor
hipégastrico durante la miccién y la defecacién. Antecedentes pe€rsonales:
pielonefritis aguda en 1950. Al examen fisico: T.: 37.5° C., TA.: 90/50 y P.:
72 x min. Anciana emaciada, quejumbrosa, enflaquécida. Edema equimé-
tico de los pérpados y cara de “heliotrcpo”. Tacto vaginal: doloroso, es in-
satisfactoro. Tacto rectal: neg. Masas musculares sumamente sensib'es, -
tréficas. Hay temblor de manos e hiperreflexia osteotendinosa.

EVOLUCION: Kl cuadro clinico s¢ caracterizé por empscramiento
progresivo. Presenté hemorragia vaginal, equimosis y gingivorragias. El £3
de Nov. 1962 presenta un sindrome disinteriforme: el examen de heces
mostrd signos inf'amatorios, no demostrandose E. histolytica. En los ultimos
dias, franca evidencia de neumopatia aguda, presentando tos con especto-
racion purulenta. En los estadios finales presenta schock irreversible, mu.
riendo el 17 de Enero de 1962. Le fué ordenada autopsia.
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AUTOPSIA: DIAGNOSTICO ANATOMICO: 1) Dermatcmiosi-
tis (diagnéstico clinico, patolégico biopsia). 2) Carcinoma indiferenciado
del cuello y cuerpo uterino. 3) Metamorfosis grasosa hepéitica, moderada,
difusa. 4) Ulceras esofagicas, tercio medio, pequehas, varias. 5) Hemo-
rragias del intestino delgado, focales, varias. 6) Cistitis hémorragica focal.
7) Ulceras del colon, pequefias, varias, inespecificas. 8) Ulceras vagina-
les pequenas, varias, inespecificas. 9) Enfisema pulmonar focal, modera-
do.  10) Neumonitis intersticial discreta, 11) Pielonefritis crénicas, dis-
creta.  12) Fibroma ovérico izquierdo, de 2 1/2 cm. didmetro. 13) Bo-
cio coloide. 14) Adherencias pelurales bilaterales. 15) Ulceras de dectbi-
bito, regién sacra, de 8 cm. de didmetro. 16) Ulceras de ambas rodillas y
regionales maleolares internas, superficiales, de¢ 2 por 3 cm.

COMENTARIO: El interés de este caso es la ascciacién de una
neoplasia maligna y una dermatomiositis. El diagnéstico de tumer cance-
roso se hizo a la autopsia. Todo caso de dermatomicsitis debe ser investiga-
do desde €l punto de vista de una neoplasia maligna asociada.

POLIARTERITIS NODOSA

CASO 5. POLIARTERITIS NODOSA

M.C.M. del sexo femenino, de 40 anos de edad. Consulté por primera
vez al Hospital Rosales el 21 de Octubre de 1957, por artralgias, “adorme-
cimiento” de los brazos, fiebre y tos. Su enfermedad se inicié hace 3 afios
con erupcion€s de piernas que al marchitarse dejaron una cicatriz violacea,
acompafiada de flogosis de rodillas, fiebre y diaforesis. Poco después pre-
sentd prurito generalizado. Su estado ha ido empecrando paulatinamentsz.
Hace 5 meses le fueron practicadas una apendicectomia y una colecist€cto-
mia en el extranjero, pues habia presentado inténsos dolores abdominales.
La vesicu’a fue normal.

Al examen fisico: D.: 38.2° C. P.: 108 por mi. TA.: 125/70 Adulta,
normoesp'dcnica, desnutrida moderamente. Como hallazgos pssitivos: ma-
culas violaceas en el dorso de las piernas, disminucién de la fuerza muscu.
lar, mas acentuada en miembro superior izqui€rdo.

EVOLUCION: Presenté una hiperestecia plantar bilateral, hipzrre.
flexia osteotendinosa franca con €esbozo de clonus. No Babinski.

Il 29 de Oct. de 1957 presenta intenso dolor en miembro superior iz-
quierdo, mas acentuado en el hombro. La palpacién es sumamente doloro-
ca. Hay frialdad de la mano, y se aprecia un marcado ede€ma de los dedos y
regién dorsal, piel lisa y brillante.

Presenta epigastralgia y abundante hematies en heces, teniéndose ia
sospecha e tl'cer péptica o gastritis.

El 5 de Nov. de 1957 presenta dolor przcordial. Dias después se ¢
encuentra una TA.: 160/119 y P.: 140 por minuto.

Se queja de dolor en brazo izquierdo, espécialmente la mano. El do-
lor s= acenttia con el frio. Le aparecen parestesias de mano deérecha. Debi-
lidad y parestesias de ambas piernas. Acusa disnea y ritmo de galwn2 al
movilizaria.
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Un mes después se comprueba un derrame pleural izquierdo. Exigié
el alta el 29 de Dic. de 1957.

El 22 de Enéro de 1958, regresa sumamente grave, casi en estado agd-
nico, en shock, muriendo el 29 de Enero de 1958.

LABORATORIO: 1) N.N.P.; 53 mg.%, creatinina; 3 mg.%. 2) Hb.:
10 gm. 65%. 3) Eritrosedimentacién: 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) SF.T.: a los
15.: 99 y a las 2 hs.: 58.8%. 7) Proteinas totales: 5.79 Gm. ccn Alb.: 1.7
Gm. y Globs.: 4.08 Gm. con relacién A/G: 0.42. 8) Biopsia muscular de
gastrocnemios: compatible con poliarteritis nodosa, 9) E.C.G.: taquicardia
sinusal, 140 por minuto. Onda T aplastada, ccmpatible con déficit coronario.

COMENTARIO: Este es el primero y tnico caso de poliarteritis re-
gistrado e€n el Hospital Rosales. Como puede verse sus manifestaciones fue-
ron sumamesante proteifcrmes.

RESUMEN

Se exponen las razones por las que se ha escogide este tema para te-
sis doctoral, haciendo notar el creciénte interés de estas enfermedades al
enunciarse los conceptos de Autsinmunidad.

También se definen los conceptos fundamentales de las enfarmeda-
des del co’dgeno, haciendo notar el concepto actual del tejido conectivo,
considerdndolo como una unidad anatomofuncional bien definida.

Antes de preséntar los datos obtenidos de la presente investigacidn,
se expone la razén por las que se escogieron las enfermedadss aqui estu-
diadas; se estudian también las caracteristicas generalss de estas enfer-
medades en lo que respecta a su etiopatogenia, anatomia patolégica, mani-
festaciones clinicas, hallazgos de laboratorio, pronédstico y tratamiento.

Se hace una revisién de las archivos del Hospital Rosales, en el de-
cenio comprendido entre Enero de 1953 a Diciembre de 1962. Se encontrd
un total de 79 casos de enfermedades coldgenas, disiribuidos asi en ¢rden de
frecuencia: lupus e€ritematosc, eclerodermia, dermatomiositis y poliarteritis
nodosa.

Se hace un analisis del cuadro clinico, anatomia patc’dgica y caracte-
risticas especiales presentadas por estas enfermedades,

Se puntualiza sobre Ja relacién que puede habér enire una purpura
trombocitopénica idiopatica, y el desarrollo ulterior de un lupus eritématoso
sistémico. Asimismo se hace notar, que en casos de dermatomiositis debe
descartarse la asociacién de una neoplasia maligna concomitante.

Hacemos hincapié en que =l lupus eritematoso sistematico, puéede si-
mular verdaderos abdémenes quirtrgicos, lle¢gandose a veces, innécesaria-
mente a una intervencién quirargica desafortunada.

Finalmente se analizan y discuten los resultados del pre€sente {rabajc;
presentandose ademds cinco casos interesantes, con su correspondienie es-
tudio clinico vy discusién.



CONCLUSIONES

1. En los casos de lupus erimatoso disccide crénico la mayor fre-
cuencia se obs€rvé en el sexo femenino y el grupo etario mas numeroso 21.
40 anos.

2. A partir de 1957 ha aumentado la frecuencia de los cascs de LLES,
posiblemente se deba a que se conoc€ mejor la enfermedad, o bien porque
su frecuencia recalmente estd aumentando.

3. I&] sexo mas afectado en los casos de L.E.S. es el femenino. Il
grup. etario predeminante: 21-50 afios.

4. Las manifestaciones génerales son sumamente comimnes en el
L.ES.

5. Log principales sintomas de lupus son: artralgias, fiebre y mant-
festaciones digestivas. Estas tltimas son en nuestro medic muy prominentes.

6. Los principales signos observados en e] L.E.S. estin relacionados
con lesiones de piei, rifiones y de las serosas sinovial, pleural y pericardida.
Fl endocardio también es sumamente sensible a esta afeccién.

7. De las pruebas de laboratorio empleadas en el diagnostico d€
L.E.S, las mas importantes son: test células L.E. positivo, hiperglobulinemia
y eritrosedimentacién elevada, La leucopenia es un hallazgo comin, més ra-
ramente se encuentra una falsa reaccién positiva para la sifilis.

8. Una parpura trombocitopénica iciopéatica puede ser la primera ma-
nifestacién clinica de un L.E.S.

9. Las infscciones intercurréntes son sumamente <comunes en el
L.E.S., especialmente las infecciones de vias urinarias, neumonia y tubercti-
losis. Esta ultima puede ser desencadenada por la terapéutica corticoste-
roidica.

10 Los principales signos ciinicos observados en la esclérodermia son:
fibrosis y atrofia de la piel, esclerodactilia, edema duro y fendémeno de Ray-
naud. La facies de “maéascara”, tlceras de los dedos y calcinosis difusa de!
tejido subcutdneo son menos frecuentes.

11. Los principales sintomas observados en la esclerodermia genera-
lizada son: artralgias, fi€bre y manifestaciones digestivas. La disfagia es un
sintcma prominente.

12. Los principales hallazgos de laboratorio en la esclerodermia sis-
temé&tica so=: eritrosedimentacién elevada, hiperglobulineémia e hipercalca-
mia. Una hipercreatinuria es un dato de valor.

13. El estudio radiolégico de tubo digestivo, huesos y tejido subcuta-
neo en la esc’erodérmia sistemadtica son auxiliares diagnésticos sumamente
utiles.

14. Ante un caso de dermatomiositis hay que tener en mente la posi-
bilidad de una neoplasia maligna concomitante, tal eventualidad no es rara,
va que se presenté en uno de nuesiros casos.

15. Los principales sintomas de la dermatomiositis estdn relacionados
con el aparato locomotor, especialmente musculos; en segundo lugar predo-
mina 'a sintomatologia del aparato digestivo.

16. Los signos mds notab'es en la dermatomiositis son la miositis, ede-
ma de cara y parpadcs y atrofia muscular; en seguida vienen las lesicn2s
dermatolégicas,

17. El diagnéstico de cCermatominsitis, s6lo puede ser hechio con so-
guridad mediante el estudio histopatolégico por medio de !a biopsia mus
cular.

18. La poliarteritiy nodosa es una enfermedad sumamente rara =i
nuestro medio. Al pensar més en el'a y conocerla mejor, su frecuencia po-
¢ib €mente aumentara.
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